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PUNTOS CLAVE

® Esunaenfermedad banal con posible diagndstico y ma-
nejo desde Atencion Primaria, salvo duda diagnostica.

e Sedebe sospechar esta enfermedad en caso de un lac-
tante de 6-24 meses que previamente presenté un cua-
dro catarral.

e Secaracteriza porla presencia de fiebre, edema simétrico
en extremidades y purpura confluente en extremidades
y cara, siendo muy caracteristica en pabellon auricular.

e laafectacion del estado general es excepcional. Tampo-
co es habitual la afectacion mucosa o visceral.

e El diagnostico es clinico, pudiendo recurrirse a pruebas
complementarias en caso de duda diagnostica. No exis-
te ninguna prueba o determinacion analitica que sea
diagnostica.

e El tratamiento es sintomatico; los glucocorticoides no
han demostrado eficacia.

e Elprondstico es excelente con resolucion completa y sin
secuelas en 1-3 semanas.

CONCEPTO. DESCRIPCION DEL PROBLEMA

Eledema agudo hemorrégico del lactante (EAHL) es una vas-
culitis leucocitoclastica con afectacion cutanea y escasa o nula
repercusion clinica. El primer diagnéstico se realizé a principios
del siglo XX por el doctor Snow, posteriormente se describieron
nuevos casos bajo distintas denominaciones: enfermedad de
Finkelstein, enfermedad de Seidlmayer o sindrome de Schon-
lein-Henoch, del lactante entre otros>.

No existen datos disponibles acerca de su incidencia. Se con-
sidera una enfermedad poco frecuente probablemente debido
alinfradiagnéstico. Este hecho, junto con la llamativa expresion
a nivel cutaneo, provoca que el diagnostico y manejo se realice
principalmente en medio hospitalario®2°.

La edad de aparicion oscila, en el 80% de los casos, entre
6-24 meses de vida, aunque puede presentarse fuera de dicho
rango de edad. Se observa una mayor afectacién en varones,
hasta en el 67% de los casos, y un predominio en los meses de
invierno®*#,

Algunos autores consideran el EAHL como una variante de la
purpura de Schonlein-Henoch (PSH), por la aparicion en la mis-
ma €poca del afio. No obstante, la mayoria de los autores la
consideran una entidad aparte, ya que hasta en un 90% de los
casos no existe afectacion extracuténea (sintomatologia tipica
enla PSH)y las lesiones cutdneas difieren de las tipicas de esta
enfermedad™* &,

CLASIFICACION DE POSIBLES CAUSAS

La etiologia es desconocida. La mayoria de los casos ocurren
en nifos que no presentan ninguna enfermedad crénica u otro
antecedente personal de interés que pueda estar relacionado
con el proceso. Se han implicado multiples desencadenantes:
1) inmunizacién previa reciente, principalmente difteria, téta-
nos y tosferina, triple virica y Haemophilus influenza tipo b; 2)
toma de farmacos: antitérmicos, antitusigenos, antibidticos,
etc, y 3) infecciones: se ha podido establecer una relacion cau-
sal con algunas infecciones®*”:
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e Viricas: herpes, adenovirus, virus respiratorio sincitial
(VRS), etc. Aunque estd demostrada la implicacion de
infecciones viricas en la aparicién de dicha enfermedad,
aun no se conoce totalmente cudl es el mecanismo por
el que se produce dicha vasculitis, aunque se sospecha
que se trata de una reaccion de hipersensibilidad inmu-
ne compleja o de tipo Ill. Se ha demostrado en diversos
estudios que hasta en un 60-70% de los casos existen
sintomas prodrémicos a la aparicion de la vasculitis, fun-
damentalmente en relacion con infecciones de vias res-
piratorias altas.

Bacterianas: estreptococo del grupo A, Mycoplasmap-
neumoniae, Escherichia colj, etc.,, aunque menos frecuen-
tes por ser gérmenes que afectan principalmente a ni-
fos mayores de 5 afios.

ORIENTACION DIAGNOSTICA

El diagnostico de EAHL se basa principalmente en la anam-
nesis y la exploracion fisica. Las pruebas complementarias se
deben considerar en caso de duda diagndstica con otras enfer-
medades de gravedad o amenazantes para la vida®”.

Anamnesis y exploracion fisica: se caracteriza por la apari-
cion brusca de fiebre (frecuentemente poco elevada), edema
simétrico sin fovea de predominio en extremidades (principal-
mente en pies y manos con evolucion de distal a proximal), y
lesiones purpdricas no palpables de gran tamarfio (20-50 mm)
con predominio en cara y extremidades (incluyendo manos y
pies), siendo infrecuente la afectacion del tronco. Hasta en un
90-95% de los casos se asocia buen estado general con cons-
tantes vitales dentro de la normalidad, dato de gran importan-
cia para el diagndstico diferencial con otras entidades®*”?.

Las lesiones purpuricas aparecen progresivamente, y a modo
de brotes, sobre zonas previamente edematosas, presentando
inicialmente una forma anular, que posteriormente por con-
fluencia entre si, originan lesiones polimorfas a modo de esca-
rapela o diana con limites bien definidos y bordes policiclicos.
Es posible la presencia de lesiones en diferentes estadios o con
oscurecimiento en la zona central; en ocasiones aparece dolor
espontaneo o a la palpacion. La presencia de lesiones a nivel de
los pabellones auriculares constituye un dato muy sugerente y
caracteristico. En varones pueden aparecer también a nivel de
escroto o pene**©89,

La presencia de lesiones cutaneas urticariformes o vesiculo-
sas, o la afectacion de mucosas oral o conjuntival es infrecuen-
te. De manera excepcional puede aparecer afectacion visceral
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(abdominalgia, vomitos, diarrea serohematica, melenas, invagi-
nacion intestinal, hematuria o proteinuria aisladas, glomerulo-
nefritis, artralgias o derrame articular), siendo sintomatologia
atipica y predominante en ninos de mayor edad*®2.

Existen una serie de criterios clinicos ideados por Krause et
al. que resumen los hallazgos mas significativos, y pueden ser
empleados para determinar el diagnostico de EAHL2:

® Presentacion en menores de 2 anos.

Lesiones purpuricas o equiméticas con edema en cara,
pabellones auriculares, extremidades o tronco con o sin
afectacion de mucosas.

Excepcional la presencia de afectacion visceral.
Recuperacion en dias o semanas.

Por otrolado, es importante descartar la posibilidad de trau-
matismo (accidental o por maltrato) previo a la aparicién del
cuadro, y la presencia de antecedentes familiares de coagulo-
patias, alergias medicamentosas o infecciones recientes?®.

Pruebas complementarias: las pruebas complementarias se
emplean principalmente en caso de duda diagndstica. La prue-
ba mas util seria la determinacion de una analitica sanguinea
que incluyese hemograma, bioquimica con parametros infec-
ciosos, y coagulacion.

Los hallazgos mas frecuentes son la presencia de tromboci-
tosis, leucocitosis, eosinofilia, proteina C reactiva o velocidad de
sedimentacion globular elevadas. La coagulacion no se encuen-
tra alterada en esta entidad. También podrian solicitarse: he-
mocultivo, urocultivo, inmunoglobulinas o serologias®**%.

Existe controversia en el empleo de la biopsia cutanea, ya
que es un método cruentoy no ofrece un diagndstico definitivo.
En nuestro medio es excepcional su empleo, aunque los espe-
cialistas en dermatologia recomiendan su realizacion en caso
de sospecha de vasculitis. Los hallazgos en la anatomia patolo-
gica son similares a los presentes en la PSH: afectacion de vasos
de pequefo calibre situados en la dermis, con necrosis fibrinoi-
de de su pared, extravasacion hematica y presencia de infiltra-
cion perivascular de polimorfonucleares y eosinéfilos. Sin em-
bargo, la inmunofluorescencia difiere, ya que se aprecian
depodsitos de C1q (ausentes en PSH), e IgA en pequefo porcen-
taje (presentes en gran cantidad en esta otra entidad). También
pueden aparecer depositos de C3 e IgM326810,

Diagnostico diferencial: es importante conocer las principa-
les enfermedades con las que debe hacerse diagndstico dife-
rencial, ya que algunas son potencialmente graves y precisan
tratamiento. En la Tabla 1 se detallan las mas importantes**.

Otras entidades con las que hacer diagnostico diferencial
son: la celulitis infecciosa, las picaduras multiples con reaccién
local, el sindrome de Gianotti-Crosti, el eritema nodoso, el es-
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Tabla 1. Diagnéstico diferencial del edema hemorragico agudo del lactante (patologia mas frecuente)?.

Enfermedad EAHL Urticaria EM PSH PTI Meningococemia | Kawasaki
Picoincidencia | < 24 meses 4-7 anos 2-4 afios 3-6 meses 15-19 | 18-24 meses
anos
Lesiones Placas con Papulas Parpura Petequias, Pequefas Polimorficas y
Lesion tipica purpuricas eritemay eritematosas. | palpable purpuray petequias hacia | descamativas
parcheadassin | elevadas. Evolucionan a equimosis unapurpura.No | (tardias)
prurito Transitoria con lesiones mas prurito
prurito grandes
Distribucion Predomina en Areas de roce mas | Superficie Predomina en Mucosas (mas | Tronco y EEIl Predominio
cutdnea caray EEII/EESS | afectas extension EEIl | EElly gluteos frecuente) mucocutaneoy
JEESS periferia EESS /EEIl
Localizacion Periférico; sin Caray EEII/EESS | Ausente Periférico Ausente Tardio (shock) Periférico
edema fovea (angioedema)
Duracion 1-3 semanas < 6.semanas 2 semanas >1mes 3 meses Agudo 2 semanas
Afectacion Rara Ausente Rara Dolor abdominal | Sangrado Signos Adenopatia
sistémica artritis, mucosas meningeos, cervical,
afectacion alteracion conjuntivitis,
renal... conciencia, lengua de fresa..
Sepsis...
Otros hallazgos | Febricula Fiebre alta, Fiebre alta de 5
taquicardia, dias, taquicardia
hipotension

EAHL: Edema agudo hemorrdgico del lactante; EM: eritema multiforme; PSH: purpura Schonlein-Henoch; PTI: purpura trombocitopénica idiopatica; EEIl: extremidades inferiores;

EESS: extremidades superiores.

corbuto, la vasculitis por farmacos o la parpura fulminans. No
debemos olvidarnos nunca del sindrome del nifio maltratado
como diagnostico diferencial ante lesiones cutaneas de estas
caracteristicas’.

TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

Eltratamiento de eleccion es sintomatico. En ocasiones pue-
den emplearse corticoides orales en pautas cortas, para aliviar
el dolor producido por el edema y mejorar ligeramente la erup-
cion cutanea, aunque no parecen alterar significativamente el
curso de laenfermedad. Los antihistaminicos podrian emplear-
se en caso de picor*®®. Ademas, en caso de deteccion de una
infeccion bacteriana concomitante deberd administrarse el
tratamiento antibidtico de eleccion para dicho proceso?.

El prondstico es excelente, ya que hasta en un 80% de los
casos la resolucion de la sintomatologia cutanea sucede en 1-3
semanas, sin secuelas asociadas. Existe la posibilidad de que
durante la resolucion se produzcan exacerbaciones; no obstan-
te, las recurrencias tras 2 semanas desde la resolucion del cua-
dro son muy infrecuentes®*.
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ten el diagnéstico diferencial con otras entidades.
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