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Relato de Caso 
Case Report

Edema Hemorrágico Agudo da Infância – Uma Variante da 
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RESUMO

O edema hemorrágico agudo da infância (EHAI) é uma vasculite 
leucocitoclástica rara, com aproximadamente 100 casos descritos 
na literatura de língua inglesa. As lesões cutâneas características são 
púrpuras palpáveis, que se localizam em face, orelhas e extremi-
dades, e lembram a figura de um medalhão. É uma vasculite de 
pequenos vasos, característica de crianças menores de dois anos de 
idade. Na maioria das vezes, tem curso autolimitado e benigno, 
apesar da aparência das lesões. Relatamos o caso de uma lactente, 
que iniciou edema de mãos e pés, lesões purpúricas na face e febre, 
e comparamos a outros já descritos, de acordo com a revisão da 
literatura acerca do assunto. A raridade da doença pode estar as-
sociada ao subdiagnóstico ou ao diagnóstico equivocado de púr-
pura de Henoch-Schönlein (PHS). EHAI é precedido na maioria 
dos casos por infecções, imunizações ou drogas. O envolvimento 
de mucosas e vísceras raramente ocorre. Nenhum tratamento é 
recomendado atualmente. O alerta para essa vasculite tem como 
objetivo auxiliar o diagnóstico, tornando-o mais precoce, e evitar 
tratamentos e preocupações desnecessárias.
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púrpura.

INTRODUÇÃO

O edema hemorrágico agudo da infância (EHAI) é 
uma vasculite leucocitoclástica rara, com aproximadamente 
100 casos descritos na literatura de língua inglesa. Snow 
a descreveu pela primeira vez em 1913(1). A tríade típica 
envolve febre, edema e lesões purpúricas. As lesões cutâneas 
características são púrpuras palpáveis, que se localizam em 
face, orelhas e extremidades, e lembram a figura de um me-
dalhão(2,3). É uma vasculite de pequenos vasos, característica 
de crianças de três meses a dois anos de idade. Na maioria 
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das vezes, tem curso autolimitado e benigno, apesar da 
aparência das lesões(4). Relatamos o caso de uma lactente e 
comparamos a outros já descritos, de acordo com a revisão 
da literatura acerca do assunto. 

RELATO DE CASO

Uma lactente de seis meses de idade iniciou edema em 
mãos e pés associado a lesões cutâneas e febre. Na face, as 
lesões atingiram os maiores tamanhos (3 a 5 cm) e eram de 
aspecto purpúrico (Figura 1), enquanto nos membros su-
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periores eram menos delimitadas e eritematosas (Figura 2). 
Não havia história de infecções prévias, vacinação recente ou 
uso de medicações. Nos exames laboratoriais havia hemató-
crito: 32%, hemoglobina: 10,6g/dl, leucócitos: 11300/mm3, 
plaquetas: 489000/ul, VHS: 40mm, bioquímica, coagu-
lograma e EAS normais. Não foi realizada biópsia, porém 
o diagnóstico clínico pôde ser realizado graças ao aspecto 
típico das lesões, bem como à evolução do quadro. As lesões 
regrediram em 15 dias, espontaneamente.

DISCUSSÃO 

Inicialmente Snow et al (1) descreveram a entidade, em 
1913, sob o título “Púrpura, urticária e edema angioneu-
rótico de mãos e pés em um lactente”. Posteriormente, 
outros autores, como Finkelstein e Seidlmayer, publicaram 
casos semelhantes que, a partir de 1940, foram descritos 
como doença de Finkelstein ou doença de Seidlmayer(2). 
Somente alguns anos após, a doença começou a ser chamada 
de edema hemorrágico agudo da infância(2).

Provavelmente, o EHAI não é tão raro como se acredi-
tava. O pequeno número de relatos da doença pode estar 
associado ao subdiagnóstico (devido à sua benignidade) 
ou ao diagnóstico equivocado de púrpura de Henoch-
Schönlein (PHS). 

A maior prevalência de EHAI ocorre nos meses de 
inverno(4), o que pode estar relacionado à maior chance 
de ocorrência da vasculite após episódios infecciosos. 
Setenta e cinco por cento dos casos foram precedidos 
por infecções (Streptococcus, Mycoplasma, E. coli, 	
Staphylococcus), vacinação (sarampo, DPT, HiB) ou 
drogas (penicilinas, cefalosporinas, sulfametoxazol-trime-
toprim, paracetamol)(2,4-8).

A etiologia ainda é desconhecida e a fisiopatologia, 
incerta.

Já foi relatado o envolvimento tanto de mucosas 
quanto de vísceras (trato urinário e gastrintestinal), em-
bora sejam raros. Sintomas como artrite e dor abdominal 
também são pouco comuns(3-6,8,9). Alguns autores, inclu-
sive, consideram a ausência de envolvimento visceral e de 
doença sistêmica como critério necessário ao diagnóstico 
de EHAI(4).

O laboratório, geralmente, evidencia aumento de pro-
vas de atividade inflamatória, leucocitose, trombocitose e 
eosinofilia leve(6).

Um dos principais diagnósticos diferenciais é a PHS, 
pois ambas são vasculites leucocitoclásticas e desenvol-
vem-se geralmente após um episódio infeccioso(9). As 
principais diferenças em relação à PHS são: a faixa etária, 
o tamanho e a distribuição das lesões cutâneas, a falta de 
envolvimento sistêmico, a ausência de recorrências e o 
curso autolimitado sem seqüelas(2,6,8,10). À imunohistologia 
(imunohistopatologia) a PHS apresenta IgA, C3 e fibrina, 
sem C1q – o que sugere ativação da via alternativa do 
complemento. Em contraste, o padrão imunohistoló-
gico do EHAI consiste em presença de IgA em apenas 
um terço dos casos(3,5), deposição de C1q, fibrinogênio, 
C3, IgG, IgM e IgE na parede e ao redor dos pequenos 
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Figura 1 - Lesões purpúricas com o aspecto típico de medalhão em face.

Figura 2 – Lesões eritematosas iniciais em membros superiores.

Pelajo e cols.
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vasos(2,6,8). Por outro lado, os achados histopatológicos 
são semelhantes aos de outras vasculites leucocitoclásticas, 
como a PHS(11), evidenciando infiltrado polimorfonuclear 
e linfocitário perivascular com debris nucleares e necrose 
fibrinóide. Há discordância entre os autores sobre se o 
EHAI seria uma entidade clínica distinta ou uma variante 
da PHS em lactentes. Já foi sugerido que as diferenças 
entre ambas poderiam ser secundárias a alterações na 
maturação do sistema imune mediado por IgA relacio-
nadas à idade(6). Outros diagnósticos diferenciais são: 
púrpura fulminans, menigococcemia, eritema multiforme 
e farmacodermias(4).

Nenhum tratamento deve ser indicado uma vez que a 
doença é benigna e segue um curso autolimitado em uma a 
três semanas(3,4,12). Não há evidências de que o uso de corti-
costeróides sistêmicos e anti-histamínicos abreviem o curso 
da doença, embora sejam utilizados como medida terapêutica 
em diversos casos relatados(2,4-6,8,9). Recomenda-se o segui-
mento cuidadoso do paciente, já que há relato de associação 
de um caso de EHAI com bacteremia pneumocócica(8).

O alerta para essa vasculite tem como objetivo auxiliar o 
diagnóstico, tornando-o mais precoce, e evitar tratamentos 
e preocupações desnecessárias.
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