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RESUMO

Relatamos o caso de uma crianca de oito meses de idade com
infec¢io das vias aéreas superiores, seguida de irritabilidade e
pelo aparecimento de lesdes purptricas na face, extremidades e
pavilhoes auriculares e edema de dorso dos pés e das mios. Inicial-
mente recebeu dexametasona, ampicilina e cloranfenicol para
tratamento de suposta meningococcemia. Entretanto, as lesdes
caracteristicas e a boa evolugio clinica do quadro levaram-nos
ao diagndstico de uma forma rara de vasculite cutinea: edema
agudo hemorrigico da infancia.
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INTRODUGAO

Edema agudo hemorrigico da infancia é uma vasculite
cutanea rara, que acomete criangas entre 5 e 24 meses de
idade e usualmente tem curso benigno. A nosologia foi
descrita inicialmente por Snow em 1913, nomeada por
Finkelstein em 1938 e existem aproximadamente 100
casos descritos. Inicialmente foi melhor reconhecida pela
literatura européia. Acredita-se que exista subdiagndstico
e muitos autores defendem tratar-se de um tipo de
manifestacio da purpura de Henoch-Schonlein em
lactentes!.

A incidéncia é maior no inverno, com discreta predile¢io
pelo sexo masculino®®. A etiopatogenia ainda nio estd
esclarecida, podendo tratar-se de processo imuno-mediado.

ABSTRACT

We report the case of an eight-month child with upper airway
infection followed by irritability and purpuric lesions in his face,
ears and extremities and peripheral soft tissue edema. He was
treated with dexamethasone, ampicillin and chloramphenicol
for presumed meningococcemia, but the characteristics lesions
and the benign course of the disease led us to the diagnosis of a
rare form of cutaneous vasculitis called Acute Hemorrhagic
Edema of Infancy (AHEI).
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Em 75% dos casos ha relato de uma infec¢io recente, uso
de medicamentos ou histéria de imunizacio®*?),

O quadro clinico compreende irritabilidade, febre baixa
e aparecimento subito e progressivo de lesdes purptricas
em face, extremidades, tronco superior e orelhas. As lesdes
atingem até cinco centimetros de diametro assumindo
forma arredondada com bordas bem definidas, seme-
lhantes a um medalhio. O prurido nio é comum e
precocemente surge um edema subjacente e doloroso,
que pode ser assimétrico e é observado principalmente
em dorso de mios e pés, couro cabeludo e bolsa escrotal.
Algumas lesdes podem apresentar areas de necrose,
especialmente aquelas localizadas em pavilhdes

auriculares*>9).

*  Clinica reumatolégica da Santa Casa de Belo Horizonte. Recebido em 24/08/2002. Aprovado, apds revisao, em 09/02/2004.
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RELATO DE CASO

MBM, oito meses, masculino, natural e procedente de Belo
Horizonte — MG, apresentava historia de leses arroxeadas de
aparecimento subito em membros inferiores, que surgiram
uma semana apds quadro gripal tratado com dipirona. Nio
havia relato de febre ou outros sintomas exceto irritabilidade.

Histéria familiar e pregressa sem dados relevantes. Ao
exame fisico apresentava-se irritado, choroso, hipocorado,
subfebril (37,4°C), hidratado, com boa perfusio capilar e
pulsos cheios, taquicirdico (FC=140bpm), sem sopros,
ausculta respiratéria com roncos difusos ¢ abdome sem
visceromegalias. Havia edema de dorso dos pés e a crianga
assumia posi¢io antilgica dos membros inferiores onde se
evidenciavam lesGes anulares de tamanhos variados,
purpricas, palpaveis e que nio desapareciam a vitropressio
(Figuras 1 e 2). As maiores tinham até dois centimetros de
diametro e todas apresentavam desenho vascular central e
com bordas bem definidas sem confluéncia.

A investigacio laboratorial evidenciou: hemograma com
anemia microcitica e hipocrémica e leucocitose sem desvio
(Hb: 9,1 g/dl, Htc: 29%, GL: 16.900/mm? com diferencial
normal e plaquetas: 163.000 /mm?), VHS: 65mm/ 60 mi-
nutos e proteina C reativa: negativa, funcdes renal e hepa-
tica normais, coagulograma normal, rotinas de urina e liquor
sem alteracdes, FAN e litex negativos, C3, C4, IgA e 1gG
normais, sorologias para Epstein-Barr, citomegalovirus,
herpes simples e hepatites negativas, culturas de sangue,
urina e liquor negativas.

O paciente recebeu nas primeiras 24 horas ampicilina e
cloranfenicol e dose tinica de dexametasona para tratamento
de suposta meningococcemia, ainda sem sinais de choque.
Inicialmente ndo cursou com progressio importante das
lesGes e manteve 6timo estado geral. No segundo dia de
evolu¢io houve disseminacio das lesdes para membros
superiores e pavilhio auricular com regressio concomitante
nos membros inferiores, embora persistisse edema em dorso
dos pés. Apods trés dias, as lesdes podiam também ser vistas
na face com necrose de pavilhio auricular acompanhada
de edema significativo. Optou-se pelo inicio da prednisona
(2mg/kg/dia), que nio impediu o surgimento de novas
lesdes sendo algumas em alvo, com centro mais claro
(Figura 3). Apds 11 dias do inicio da doenca ja nio havia
lesdes ativas nem cicatriciais. A crianca recebeu alta sem
medicacdes e estd em remissio clinica e laboratorial ha
dois anos.
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Ficura 1 - Presenca de lesdes periorais anulares, purp(ricas com bordas
bem definidas. Pequena lesdo eritematosa em conjuntiva de olho direito.

FiGura 2 — Lesdes eritematosas e anulares em dorso e planta com presenca
de edema em dorso do pé.

Ficura 3 - Placas purpdricas, anulares com bordas bem definidas localizadas
em membros inferiores com centro mais claro (lesdes em alvo). Observar
edema subjacente.
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DISCUSSAO

Edema agudo hemorragico de infancia (EAHI) é uma vas-
culite cutanea com evolugio benigna que acomete lac-
tentes. A incidéncia aumenta nos meses de inverno junta-
mente com as infec¢des das vias aéreas superiores, que na
maioria das vezes precedem o aparecimento das lesGes.
O uso de medicamentos e/ou imunizacio também sio fa-
tores precipitantes!~.

A caracteristica marcante da patologia é o aspecto da
lesdo, semelhante a um medalhio: placas purptricas anu-
lares, bordas bem definidas com desenho vascular central
localizadas em face e extremidades. Irritabilidade e febre
baixa também fazem parte do quadro. As lesdes atingem
até cinco centimetros de diametro, nio sio pruriginosas e
precocemente surge edema subjacente e doloroso obser-
vado principalmente nos pés, mios, couro cabeludo e bolsa
escrotal. Algumas podem apresentar areas de necrose, prin-
cipalmente aquelas localizadas em pavilhdes auriculares.
Ha contraste entre o importante acometimento cutaneo e
o bom estado geral da crianga®*”#.

Pode haver envolvimento de mucosas; o comprometi-
mento sistémico é raro, assim como a recorréncia dos sin-
tomas®?”. Os achados laboratoriais sio inespecificos e nio
ocorre aumento de IgA sérica. Ocasionalmente ha leucoci-
tose discreta e eosinofilia; as provas de atividade inflama-
toria variam de normais a alteradas®®. Devem ser obtidas
culturas, pois existem relatos de associagdo com graves in-
fecgdes®. Os demais exames (coagulograma, sedimento uri-
nirio, funcio renal e hepatica, ASO, IgA e IgM, FAN,
VDRL) sio normais®".

O diagndstico é primariamente clinico. Os achados histo-
patoldgicos sio de uma vasculite leucocitoclastica com aco-
metimento de pequenos vasos da derme raramente se
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estendendo ao subcutineo, necrose fibrindide, extravasa-
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