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Resumo: O Edema Agudo Hemorragico da Infincia € uma vasculite leucocitoclastica pouco frequente, que
ocorre, quase exclusivamente, em criangas entre 4 meses e 2 anos de idade. Caracteriza-se, clinicamente,
pela triade febre, les6es purpuricas na face, pavilhoes auriculares e extremidades e edema. Embora os acha-
dos cutianeos sejam dramaticos e de surgimento rapido, o prognostico é favoravel, com resolugao esponta-
nea dentro de 1 a 3 semanas. Descrevem-se trés casos cujos achados clinicos e histopatologicos sio carac-
teristicos de edema agudo hemorragico da infancia.
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Abstract: Acute Hemorrhagic Edema of Infancy is an infrequent leukocytoclastic vasculitis which occurs
almost exclusively in children between 4 months and 2 years of age. It is clinically characterized by the triad
fever, purpuric lesions on the face, auricular pinna and extremities, and edema. Although the cutaneous
findings are dramatic and of rapid onset, the prognosis is favorable, with spontaneous resolution within 1
to 3 weeks. Three cases are described in which clinical and histopathological findings are characteristic of

acute hemorrhagic edema of infancy.
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INTRODUCAO

O Edema Agudo Hemorragico da Infancia
(EAHI) ¢ uma enfermidade cutinea pouco frequente
que ocorre, quase exclusivamente, em criancas entre
4 meses e 2 anos de idade. *

Descrita, inicialmente, por Snow, em 1913, nos
EUA, sob o titulo “Parpura, urticaria e edema angio-
neurdtico de maos e pés de um bebé”. * Desde entio,
alguns casos tém sido relatados na Europa também
com a denominagio de Doenga de Finkelstein e
Sindrome Seidlmayer. Raramente, ¢é relatado na litera-
tura americana, provavelmente por ser nos EUA, o
EAHI denominado de Purpura de Henoch-Schonlein
(PHS) da infancia. *
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As causas do EAHI siao desconhecidas, alguns
autores consideram a doenga como uma forma pura-
mente cutanea da PHS, e outros acreditam ser uma
entidade distinta, dentro do espectro das vasculites
leucocitocldsticas.*

Caracteriza-se, clinicamente, pela triade: febre,
les6es purptricas e edema. As lesdes purpuricas loca-
lizam-se na face, pavilhoes auriculares e extremidades,
com escassa participagao do tronco e sio acompanha-
das de edema em couro cabeludo, extremidades e,
ocasionalmente, em regiao genital. ’

Embora os achados cutineos sejam dramaticos
e de surgimento rapido, o prognoéstico é favoravel,
com resolucio espontinea dentro de 1 a 3 semanas. '

* Trabalho realizado no Hospital Infantil Nossa Senhora da Gléria (HINSG) — Vit6ria (ES), Brasil.
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A associagdo de febre e lesbes purpuricas cons-
titui um desafio para o clinico. Dentro do universo
das doencgas das quais cursam com esta associacao,
devemos lembrar sempre da Purpura de Henoch-
Schonlein, da meningococcemia e da septicemia,
principais diagnosticos diferenciais do EAHI.

Os autores relatam trés casos clinicos de EAHI
atendidos no Hospital Infantil Nossa Senhora da
Gléria, em Vitéria/ES. Por se tratar de doenca pouco
frequente e cujo diagnostico diferencial se faz com
doengas sistémicas potencialmente graves, chamamos
a atengao para o reconhecimento precoce da mesma.

RELATO DOS CASOS

Caso 1

Lactente do sexo masculino, cinco meses de
idade, leucoderma, natural e residente em Alfredo
Chaves /ES.

Apresentando, ha trés dias, lesoes eritemato-
violiceas em face, orelhas e extremidades acompa-
nhadas de edema (Figura 1). Febre baixa, irritabilida-
de e bom estado geral. Antecedentes de infeccao de
vias aéreas superiores.

Exames complementares: leucograma mostrou
leucocitose - com desvio a esquerda - e trombocitose;
exame de urina normal e antiestreptolisina O (ASLO)
200uTodd.

Caso 2

Crianca do sexo masculino, 22 meses de idade,
faioderma, foi atendido em Pronto Socorro, apresen-
tando, ha 24 horas, lesOes cutineas purpuricas, loca-
lizadas em membros superiores, membros inferiores
e face, edema periorbitario, de extremidades e de
escroto, febre baixa (Figura 2). Relato de infeccao de
vias aéreas superiores ha 20 dias.

FIGURA 1: LesOes purpuricas de face e orelha direita
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FIGURA 2: Lesoes
purpuricas e
edema de saco
escrotal

Exames complementares: leucograma normal,
anemia discreta e trombocitose; exame de urina nor-
mal; provas de coagulacoes normais. Exame histopa-
tolégico evidenciou vasculite leucocitoclastica
(Figuras 3 e 4).

Caso 3

Lactente do sexo masculino, 10 meses de idade,
apresentando, ha 2 dias, lesdes purpuricas, em face e
membros, com irritabilidade e bom estado geral.
Antecedentes de infeccao de vias aéreas superiores
(Figura 5). Paciente apresentando febre baixa.

Exames complementares: eritrograma, leuco-
grama e plaquetas normais. ASLO 200u Todd. Exame
de urina normal. Provas de coagulagio normais.

DISCUSSAO
O EAHI ¢ uma vasculite leucocitoclastica pouco
frequente. Desde sua descricdo inicial, em 1913, apro-

FiGURrA 3: Exame histopatologico evidenciando vasculite leucocito-
clastica-HE 40X
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FIGURA 4:
Histopatolégico
demonstrando vas-
culite de pequenos
vasos - Masson
modificado 40X

ximadamente 100 casos desta enfermidade foram
relatados em todo o mundo. °A maioria dos casos
ocorre no inverno, mais provavelmente precipitadas
por infeccoes de vias aéreas superiores, imunizagoes
e hipersensibilidade a drogas. Estafilococos, estrepto-
cocos, adenovirus, Escherichia coli e micobactérias
também tém sido implicados como provaveis agentes
desencadeantes. "’

A caracteristica marcante da doencga é o aspecto
das lesoes, semelhantes a medalhoes: placas purpuri-
cas anulares, com bordas bem definidas e desenhos
vasculares centrais, localizadas em face e extremida-
des. As lesoes atingem até cinco centimetros de dia-
metro, ndo sao pruriginosas e surge edema subjacen-
te e doloroso observado, principalmente, nos pés,
maos, couro cabeludo e saco escrotal. Algumas
podem apresentar areas de necrose. Ha contraste
entre o importante acometimento cutineo ¢ o bom
estado geral da crianca. **

O diagnéstico é, essencialmente, clinico. No san-
gue periférico, podem ocorrer a eosinofilia, a leucoci-
tose e a trombocitose. A velocidade de hemossedimen-
tacao ¢ normal ou se encontra pouco elevada. Os niveis
de complemento sérico sio normais. ** Os demais exa-
mes, tais quais: o coagulograma, o sedimento urinario,
a funcao renal e hepatica, o ASLO, a Imunoglobulina A
(IgA) e imunoglobulina M (IgM), o Fator antinuclear ,
o VDRL sao normais. O comprometimento sistémico é
raro assim como a recorréncia das lesoes.

Os achados histopatolégicos sao de uma vascu-
lite leucocitoclastica, com acometimento de peque-
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FIGURA 5: Lesoes
purpuricas, em
cocarde, nos mem-
bros inferiores

nos vasos da derme, raramente, se estendendo ao sub-
cutaneo, necrose fibrinoide, extravasamento de hema-
cias e edema intersticial. A imunofluorescéncia direta
(IFD) revela depositos de complemento 3 (C3), fibri-
nogénio e IgM. Imunoglobulina A, Imunoglobulina G
e Imunoglobulina E podem ser observados, com fre-
quéncia bem menor. ’

A Puarpura de Henoch-Schonlein é o principal
diagnostico diferencial do EAHI, existindo diferengas
importantes entre as duas enfermidades: a PHS aco-
mete, habitualmente, as criangas entre trés e sete
anos, as lesdes sao, principalmente, papulo-petequiais
- localizadas em membros inferiores — e, raramente,
apresentam edema subjacente. O envolvimento sisté-
mico é mais comum na PHS e possui duracao média
de 30 dias e com recidivas frequentes. Poucas vezes,
ocorre necrose fibrinoide e a IFD revela depdsitos de
IgA. Outros importantes diagnoésticos diferenciais do
EAHI incluem: lapus eritematoso neonatal, sindrome
de Sweet, eritema multiforme, doenga de Gianotti-
Crosti e doenca de Kawasaki.

Niao ha tratamento especifico para o EAHI. Os
antibiéticos sao usados, quando ha infeccao secunda-
ria. Os corticosteroides e anti-histaminicos podem ser
usados, porém nao ha evidéncias de que estes medi-
camentos possam trazer algum beneficio. ’

Agradecimento especial as Dras. Eloisa
Targueta, Valéria Ceotto e Isabel Machado Carvalho
por terem referenciado os pacientes ao Servico de
Clinica Dermatolégica do HINSG. 4
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