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Acute haemorrhagic edema of infancy. A case report and
review of literature.

Summary We present a case of a 9-month-old girl with acute
haemorrhagic edema of infancy (AHEI), a cutaneous leucocyto-
clastic vasculitis affecting infants and young children, charac-
terized by a impressive clinical picture, with acute onset and
short benign course followed by spontaneous complete remis-
sion. We review the rilevant literature and discuss its peculiar
clinical picture, possible eziology, pathogenesis and differential
diagnosis.
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SOMMARIO

Presentiamo il caso di una bambina di 9 mesi che ¢ giunta alla
nostra osservazione per edema emorragico acuto del lattante
(AHEI), una vasculite cutanea leucocitoclastica che colpisce
generalmente il bambino di eta inferiore ai 2 anni, caratteriz-
zata da un quadro clinico cutaneo eclatante, ad insorgenza
acuta, ma con decorso breve e benigno seguito da remissione
spontanea e completa.

Abbiamo effettuato una revisione della letteratura e descritto
le caratteristiche cliniche peculiari, la possibile eziologia, la
patogenesi e la diagnosi differenziale.

INTRODUZIONE

L’edema emorragico acuto dell’infanzia (AHEI) ¢ una vascu-
lite leucocitoclastica limitata alla cute, che colpisce prevalen-
temente bambini di eta inferiore a due anni. E’ caratterizzata
dall’insorgenza acuta di febbre, lesioni cutanee purpuriche-
ecchimotiche a medaglione ed edema localizzati agli arti, vol-
to e padiglioni auricolari. L’esordio & improvviso, il decorso ¢
benigno con rapida e spontanea risoluzione clinica nell’arco
di alcune settimane. Nonostante il quadro cutaneo cosi im-
pressionante, generalmente il bambino si mantiene in buone
condizioni generali e non si verificano complicanze sistemi-
che o interessamento vasculitico extracutaneo. In letteratura
esistono poche descrizioni della malattia e la maggior par-
te degli autori la considera una entita clinico-patologica se-
parata dalla Porpora di Schonlein-Henoch (HSP) (1, 2, 37,
38).

CASO CLINICO

Una bambina di 9 mesi, precedentemente in buona salute, con
anamnesi familiare, fisiologica e remota non rilevanti, giun-
geva alla nostra osservazione perché da tre giorni presentava
febbre elevata (max 39 C°) con sintomi suggestivi di flogosi
delle alte vie respiratorie, associati alla comparsa nelle ulti-
me ore di alcune chiazze cutanee edematose, purpuriche, a
“stampo di moneta”, del diametro massimo di 2 cm ciascuna,
localizzate alla guancia sinistra, al dorso della mano sinistra
(fig. 1), alle grandi labbra, alla natica sinistra ed angioedema
del padiglione auricolare sinistro (fig. 2).
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Fig

Fig 1 Fig 1: Lesioni pur-
puriche emorragiche al
dorso della mano e al-
I’arto inferiore. Fig 2:
Angioedema e porpora del
padiglione auricolare. Al-
I’ingresso si presentava in
buone condizioni generali
e si rilevava la presenza

di lieve iperemia delle
membrane timpaniche e
del faringe e candidosi al
cavo orale. Gli esami di
laboratorio mostravano

un aumento degli indici di
flogosi (VES 90 mm/ora,
PCR 35 mg/L), mentre
emocromo, immunoglobu-
line, complemento, prove
emogeniche risultavano
nella norma. L’esame del-
le urine era negativo per
proteinuria ed ematuria

ai controlli quotidiani.

Il tampone faringeo evi-
denziava la presenza di
Streptococcus pneumo-
niae. Nei giorni seguenti il
quadro cutaneo evolveva
con un aumento delle di-
mensioni delle lesioni gia
presenti che assumevano
un aspetto figurato a coc-
carda e con comparsa di
nuovi elementi purpurici
a medaglione inizialmente
di colore rosso acceso, poi
virato al brunastro, loca-
lizzati agli arti inferiori
(fig. 3), al podice, alle dita
delle mani, alle braccia e
al volto (fig. 4).

Fig

Fig 4

3

Fig 1: Lesioni purpuriche emorragiche agli arti inferiori e
angioedema del dorso del piede.

Fig 4. Quadro cutaneo emorragico del volto.

Contemporaneamente si associava angioedema palpebrale,
auricolare e delle estremita, con risparmio del tronco. In terza
giornata di degenza comparivano petecchie al palato molle e
alla mucosa labiale. Da segnalare come la bambina si sia sem-
pre mantenuta in buone condizioni generali sin dall’esordio
della malattia. Le manifestazioni cutanee purpuriche, I’ede-
ma e la febbre si sono risolti spontaneamente entro una setti-
mana senza alcuna terapia e nessuna ricaduta si & verificata a
distanza di 6 mesi.

DISCUSSIONE

L’AHETI fu descritto per la prima volta nel 1913 da Snow (3)
che lo propose come una variante della Porpora di Schonlein-
Henoch e nel 1938 da Finkelstein (4) che ne diede il no-
me. Successivamente solo pochi casi sono stati riportati in
letteratura. L’esiguo numero di segnalazioni potrebbe riflet-
tere una bassa incidenza oppure un mancato riconoscimen-
to di questa entita clinica. Un’altra possibile spiegazione ¢
che molti autori la considerino una variante della Porpora di
Schoenlein-Henoch (5,6,19-23,29-31,33,34) .

L’AHEI colpisce generalmente bambini di eta inferiore a 2 an-
ni, con un range di 3-24 mesi 1,9, anche se sono stati riportati
casi isolati in eta superiore 7,8 e uno alla nascita 24. Si veri-
fica prevalentemente nei mesi invernali ed € spesso associato
o preceduto da infezioni delle vie aeree superiori 1,20,13,25
come nel nostro caso, oppure vaccinazioni 1,13, terapie far-
macologiche con penicillina e derivati, cefalosporine, para-
cetamolo 1,3,10. Queste osservazioni potrebbero suggerire
una patogenesi immunologica mediata da immunocomples-
si indotti da stimoli antigenici costituiti da agenti infettivi o
farmaci. Nel nostro caso le manifestazioni cutanee sono com-
parse tre giorni dopo un’infezione delle vie respiratorie su-
periori e dal tampone faringeo ¢ stato isolato lo Streptococco
pneumoniae. Altri agenti infettivi riportati in letteratura in as-
sociazione con I’AHEI sono Adenovirus 26, Coxsackie virus
B4, streptococchi 27, staphilococchi 3,2,11,12, micobatteri
16.

L’AHEI ¢ caratterizzato tipicamente dalla triade: febbre, ede-
mi e lesioni cutanee che insorgono acutamente. Gli elementi
cutanei sono generalmente purpurici ed ecchimotici, del dia-
metro di 1-5 cm, con aspetto a “medaglione” o a “coccarda”
0 a “rosetta”. Le sedi piu colpite sono le orecchie, il volto,
gli arti e la regione genitale (35,36). In genere il tronco ¢
risparmiato (1), come nel nostro caso.

Segnaliamo la presenza nella nostra paziente di petecchie al
palato molle e in regione faringea. Questo interessamento va-
sculitico mucosale ¢ stato riportato solo in pochissimi casi
(2) in precedenza. Il decorso della malattia ¢ sempre beni-
gno e la risoluzione completa e spontanea avviene entro 1-3
settimane (39).

Istologicamente la lesione cutanea dell’AHEI ¢ una vasculi-
te leucocitoclastica che interessa i piccoli vasi, in particolare
capillari e venule post-capillari del derma (superiore e me-
dio), caratterizzata da infiltrati perivascolari di cellule poli-
morfonucleate, linfociti ed eritrociti. All’immunofluorescen-
za si evidenziano depositi di immunocomplessi, fibrinogeno
e C3.

Saraclar e coll (1) hanno rilevato delle possibili differenze nel
pattern immunoistologico che caratterizza ’AHEI rispetto a
quello della HSP. I depositi di IgA nelle pareti dei vasi, una
costante nella HSP, sono stati documentati allo studio del-
I’immunofluorescenza solo in 1/3 dei casi di AHEL Inoltre
nello stesso studio sono stati riportati casi di AHEI con depo-
siti vascolari contenenti C1q, non presenti nella HSP, sugge-
rendo D’attivazione del sistema del complemento attraverso
la via classica. Queste osservazioni, se confermate, supporte-
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rebbero I’ipotesi che ’AHEI rappresenta una entita clinico-
patologica distinta dalla HSP. Nel nostro caso non ¢ stata
eseguita una biopsia cutanea per il mancato consenso dei
genitori.

Per quanto riguarda gli esami di laboratorio non esistono alte-
razioni significative o specifiche rilevabili in corso di AHEI
(3). Spesso ci puo essere un aumento degli indici di flogo-
si, come nella nostra paziente, oppure leucocitosi (8,38). In
alcuni casi ¢ stata segnalata la presenza di eosinofilia (1,2).
Non ¢ stato riportato un aumento delle IgA sieriche, a diffe-
renza della HSP dove si rileva nel 50-60% dei casi (13,14).
In tutti i casi di AHEI riportati in letteratura i parametri della
coagulazione sono normali. Solo raramente sono stati ripor-
tate alterazioni urinarie, in particolare microematuria o lieve
proteinuria invariabilmente transitorie (10,22).

L’AHEI ¢ considerato un’entita clinica a sé stante soprattut-
to dalla letteratura europea-non inglese, che enfatizza 1’eta
d’esordio inferiore rispetto alla HSP, la peculiarita del tipo,
morfologia e localizzazione delle lesioni cutanee e 1’assen-
za dell’interessamento vasculitico extracutaneo, in particola-
re intestinale e renale. Oltre alla HSP la diagnosi differen-
ziale dell’AHEI si pone principalmente con la menigococce-
mia, I’eritema multiforme, ’orticaria emorragica e la sindro-
me di Sweet (28,32). Le lesioni tipiche dell’eruzione purpuri-
cameningococcica sono piccole, petecchiali, si sviluppano in
pousses subentranti, confluenti, a evoluzione necrotica e sono
invaribilmente associate alla marcata compromissione delle
condizioni generali (17). L’eritema multiforme esordisce piu
tardivamente (10-30 anni) 17 ed ¢ caratterizzato da edema
meno marcato e dal frequente interessamento mucosale e si-
stemico. L'orticaria emorragica si distingue dall’AHEI per la
presenza di prurito e per spiccata eosinofilia periferica 15. La
sindrome di Sweet ¢ caratterizzata da tipiche lesioni costitui-
te da placche edematose rossastre, composte da papule con
aspetto vescicoloso piuttosto che emorragico (40).

CONCLUSIONI

Krause e coll (2) suggeriscono i seguenti criteri diagnostici
per TAHEL :

I) eta inferiore a 2 anni;

II) lesioni cutanee purpuriche o ecchimotiche a medaglione
con edema al volto, ai padiglioni auricolari e alle estremita,
con o senza interessamento delle mucose;

IIT) assenza di coinvolgimento sistemico o viscerale;
IV) risoluzione spontanea entro pochi giorni o settimane.
Il caso di nostra osservazione soddisfa tutti i criteri.

L interesse di differenziare tale entita clinico-patologica dal-
la HSP ¢ legato soprattutto all’assenza dell’interessamento
extracutaneo e alla costante benignita del decorso clinico. Il
riconoscimento precoce della malattia consente pertanto di
evitare indagini inutili e lunghi follow up.
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