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Edema Hemorragico Agudo da Infancia

RESUMO

O Edema Hemorragico Agudo da In-
fancia (EHAI) é uma vasculite leucocito-
clastica, que ocorre tipicamente nos dois
primeiros anos de vida. Caracteriza-se
por lesdes purpuricas exuberantes loca-
lizadas na face, pavilhdes auriculares e
membros, bem como edema das extre-
midades. A exuberancia das lesdes cuta-
neas contrasta com o bom estado geral
da crianga e curso benigno da doenga,
que resolve espontaneamente em 1-3
semanas, geralmente sem recorréncia
ou sequelas.

Os autores apresentam dois casos
clinicos de EHAI diagnosticados com cer-
ca de 1 més de intervalo.

Palavras-chave: edema hemorra-
gico agudo, infancia, vasculite, lesdes
purpuricas
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INTRODUCAO

O Edema Hemorragico Agudo da
Infancia (EHAI) é uma vasculite leuco-
citoclastica que ocorre tipicamente nos
dois primeiros anos de vida (. A doencga
é clinicamente caracterizada por lesbes
purpuricas exuberantes concentradas na
face, pavilhées auriculares e membros,
bem como edema das extremidades (2.
A sua etiologia n&o é conhecida, mas em
2/3 das situagbes existem infecgao viri-
ca ou bacteriana, vacinagdo ou ingestéo
medicamentosa prévia, 0 que sugere
tratar-se de uma vasculite mediada por
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imunocomplexos em resposta a varios
estimulos antigénicos. Apesar do aspecto
exuberante das lesdes cutaneas, a doen-
¢a cursa com resolugdo completa entre
uma a trés semanas, ndo sendo neces-
sario nenhum tratamento.

CASO CLINICO - 1

Silvia, 13 meses de idade, previa-
mente saudavel, recorre ao Servigo de
Urgéncia do Hospital Padre Ameérico,
Vale do Sousa (HPA-VS), por quadro
de rinorreia serosa e tosse rouca com 3
dias de evolugao, ao qual se associaram
lesbes petequiais, ndo pruriginosas na
face nos pavilhdes auriculares e face ex-
tensora dos membros superiores, que em
algumas horas se tornaram purpuricas e
confluentes (figuras 1 e 2). Os pais ne-
gavam ingestdo medicamentosa ou con-
tacto com tdxicos. Nao havia referéncia a
edema, dor abdominal ou articular.

Ao exame objectivo apresentava
bom aspecto geral, corada e hidratada,
hemodinamicamente estavel, apirética e
sem sinais meningeos. Era audivel um
estridor inspiratério com o esforgo, mas
sem sinais de dificuldade respiratéria.
A orofaringe apresentava petéquias no
palato. Sem outras alteragdes ao exame
fisico.

Foram pedidos os seguintes exames
auxiliares de diagnostico: o hemograma e
as plaquetas eram normais, a proteina C
reactiva (PCR) era de 18,9mg/l e a velo-
cidade de sedimentagéo (VS) de 22mm
na 1.2 hora. A bioquimica nao tinha alte-
ragdes. Sedimento urinario normal e uro-
cultura esteéril.

O estudo da coagulagao era normal,
bem como o estudo humoral e do com-
plemento.

As serologias para o Parvovirus
B19, Herpes Simplex e Mycoplasma nao
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eram compativeis com infecgdo recente.
A hemocultura revelou-se estéril.

Mediante a clinica e face aos resul-
tados analiticos chegamos ao diagndsti-
co de EHAI.

A crianca foi orientada para Consul-
ta Externa de Pediatria, sendo constata-
da resolugao das lesdes cutéaneas em 3
semanas. Nao houve registo de hematu-
ria, HTA ou outras complicagoes.

CASO CLINICO - 2

Luis, 27 meses de idade, recorre
ao HPA-VS 2 semanas ap6s o primeiro
caso.

Apresentava um quadro de obstru-
¢ao nasal com 6 dias de evolugdo acom-
panhado de febre (38.3°C) nas primeiras
48 horas. Ao 3° dia de doenga apareci-
mento de lesdes papulares eritematosas
na face, em coalescéncia progressiva,
que posteriormente se tornaram purpu-
ricas. Negava ingestdo medicamentosa
para além de paracetamol nos primeiros
2 dias de doencga. Sem outra sintomato-
logia acompanhante.

Era uma crianga com éptimo esta-
do geral e 0 exame objectivo n&o revela-
va outras alteragdes para além de leséo
purpuricas simétricas na regidao malar e
multiplas lesdes anelares nos pavilhdes
auriculares e membros inferiores (figu-
ras 3 e 4).

O hemograma n&o revelou alte-
ragcbes e a PCR apresentava um valor
de 7.8mg/l A bioquimica bem como a
tira teste de urina foram normais. O es-
tudo da coagulagdo ndo apresentava
alteragbes valorizaveis. Perante a forte
suspeita clinica, o excelente estado do
doente e a experiéncia anterior, enten-
demos nado ser necessario prosseguir
com mais exames auxiliares para o diag-
néstico de EHAL



Figura 1: Lesdes purpuricas, confluentes na face e pavilhdo auricular

esquerdo.

Figura 3: Lesdes anelares nos pavilhdes auriculares e regido malar

Esta crianga foi também orientada
para Consulta Externa, verificando-se re-
solugéo das lesbes cutaneas em 15 dias
e nao se registando complicagdes.

DISCUSSAO

O Edema Hemorragico Agudo
da Infancia (EHAI) também conhecido
como Doenga de Finkelstein® ou Sin-
drome de Seidlmayer® ¢ uma doen-
¢a pouco comum, tendo sido descritos
desde 1913 (5) até a data cerca de 100
casos. Embora de etiologia desconheci-
da, o facto de a sua incidéncia ser maior
no Inverno bem a sua associagao a in-
fecgbes respiratdrias altas sugere que

se trata de uma vasculite mediada por
imunocomplexos em resposta a varios
estimulos antigénicos. Tipicamente apa-
rece entre os 4 e 24 meses de vida,"
mas estdo descritos casos até aos 36
meses e um caso no periodo neonatal®.
Em 2/3 das situagdes existe um prédro-
mo caracterizado por infecgao virica ou
bacteriana, vacinagdo ou ingestdo me-
dicamentosa ©). A doenga € clinicamen-
te definida por inicio abrupto de lesdes
simétricas, grandes (1-5cm), purpuricas,
equimoticas e coalescentes com edema
discreto. A face, os pavilhdes auriculares
e membros s&o as zonas mais atingidas,
poupando habitualmente o tronco; estao
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Figura 2: Exantema anular tipico nos membros inferiores.

Figura 4: Multiplas lesdes purpuricas nos membros inferiores

também descritas na area escrotal, sen-
do raro o envolvimento das mucosas."?
Nao é habitual o atingimento visceral ou
articular. O achado histopatolégico tipico
do EHAI é a vasculite leucocitoclastica
dos vasos da derme. Nas lesdes sujei-
tas a bidpsia a imunoflurescéncia directa
mostra depdsitos vasculares de C1q, C3
e fibrinogénio; quanto aos depdsitos de
IG a IgA esta descrita em apenas 30%
dos casos ™.

Um dos principais diagndsticos dife-
renciais é a Purpura de Henoch-Shonlein
(PHS), pois ambas sdo vasculites leu-
cocitoclasticas e desenvolvem-se geral-
mente apds um episddio infeccioso ©). As
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principais diferencas em relagdo a PHS
sdo: a faixa etaria, o tamanho e a distri-
buicdo das lesdes cutaneas, a falta de
envolvimento sistémico, a auséncia de
recorréncias e o curso auto-limitado sem
sequelas. Na imuno-histopatologia a PHS
apresenta depdsitos de IgA, C3 e fibrina,
sem C1q — o que sugere activagéo da via
alterna do complemento @),

Outros diagndsticos diferenciais
sdo: Pdrpura Trombocitopénica (idio-
patica, infecciosa ou neoplasica) ou
lesdes purpura-like (Urticaria, Eritema
multiforme).

Apesar do aspecto exuberante das
lesbes cutaneas, a doenga cursa com
resolugcao completa entre uma a trés se-
manas. Nao é necessario nenhum trata-
mento, embora se recomende seguimen-
to (1),

CONCLUSAO

O objectivo da publicagéo foi carac-
terizar uma patologia pouco frequente,
mas que se impde no diagndstico dife-
rencial duma crianga com exantema pe-
tequial / purpdrico.

Apesar das manifestagdes clinicas
exuberantes, apresenta um bom prog-
nostico e, como tal, pode obviar a ne-
cessidade de procedimentos invasivos e
dispendiosos.
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ACUTE HEMORRHAGIC EDEMA OF
INFANCY

ABSTRACT

Acute Hemorrhagic Edema of In-
fancy (AHEI) is a leukocytoclastic vas-
culitis that is usually observed before the
age of two years. It is characterized by
large purpuric lesions on the face and ex-
tremities along with edema of the hands
and feet. The exuberance of the lesions
is opposed to the well-being of the child
and the benign course, resolving in 1-3
weeks, usually without recurrence or long
term complications.

The authors present two clinical ca-
ses of AHEI diagnosed one month apart.

Key-Words: acute hemorrhagic
edema, infancy, vasculitis, purpuric le-
sions
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