Este es el claro ejemplo de que nunca sabemos seguro con qué enfermedades nos vamos a encontrar en nuestra
practica diaria. Cualquier detalle puede servirnos para refrescar la memoria, pero previamente €s necesario que

hauyamos leido sobre esa enfermedad, por rara que sea ...
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Nifa de tres afios y medio que vive en el medio
rural y no presenta antecedentes familiares o per-
sonales de interés. La trae su madre a urgencias de
su centro de salud un fin de semana por presentar
fiebre de 38° C, algin vémito de contenido ali-
menticio y un bulto en cuello. A la exploracién pre-
sentaba faringoamigdalitis sin exudados y una
adenopatia submaxilar izquierda de aproximada-
mente 1 cm de didmetro. El cuadro se atribuyd a una
infeccién amigdalar bacteriana y se puso tratamiento
con paracetamol y cefaclor 250 mg/12 horas.

A los 2 dias la nifa es traida a su médico por
presentar rash jabonoso generalizado. Esta urtica-
ria -pensé- podria estar en relacién con el cefaclor
y, dado que persistia la fiebre, la adenopatia sub-
maxilar de 1 cm y la amigdalitis con exudado, se
sustituy6 el cefaclor por azitromicina. Por lo demads
era llamativa su lengua con papilas enrojecidas e
hipertréficas.

Tres dias mds tarde su madre vuelve a traernos
a la pequefa a la consulta por persistir la fiebre
(hasta 39,5° C por la noche) y ademdés parece tener
dolor en cadera derecha: cojea y evita la bipedesta-
cién desde que se ha levantado aunque se acosté la
noche anterior sin dolor. A la exploracién ya no se
aprecian exudados faringeos, tiene conjuntivitis bilate-
ral, ha aparecido un herpes simple labial y persiste

la adenopatia algo disminuida de tamafo. Su
médico decide remitirla a hospital para estudio de
lo que parece ser una sinovitis reactiva de cadera
derecha.

Al dia siguiente la madre vuelve a traer a la
nifa. Comenta que en el hospital le hicieron una
radiografia y eco de cadera que fueron normales y
le recomendaron seguir con ibuprofeno dos o tres
dias y volver si empeoraba la cojera. Precisamente la
cojera prdcticamente habia desaparecido, pero ahora
la madre notaba que su hija tenfa las manos y los pies
hinchados. En este momento su médico asocié la
inflamacién de las manos de la pequefia paciente con
una imagen muy similar que hacia tiempo habia visto
en un atlas médico; fue al atlas, repasé la clinica y se
dio cuenta de que podia tratarse de la enfermedad de
Kawasaki. Con el diagnéstico de posible enfermedad
de Kawasaki remitié nuevamente a la paciente al hos-
pital donde fue ingresada y tratada con gammaglobu-
lina y aspirina. Durante dos afios siguié revisiones con
electrocardiograma y ecocardiograma cada seis
meses hasta que fue dada de alta sin complicaciones.

COMENTARIO

En este caso durante seis dias se suceden dife-
rentes errores al ir adjudicando un diagndéstico a
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cada una de las manifestaciones de la rara enfer-
medad de Kawasaki (amigdalitis, urticaria, conjun-
tivitis, glositis, sinovitis reactiva). Felizmente (2y por
casualidad?) al aparecer el edema en manos y pies
el médico recordd una imagen vy ello le sirvié para
intuir un diagndstico que nunca hubiera esperado
poder hacer.

Dos son las conclusiones que sacamos del caso:

- Es necesaria la existencia de un médico
o pediatra general (en atencién primaria)
que siga la evolucién de la enfermedad, se
plantee los diagnésticos diferenciales y trate
de buscar la mejor explicacién a los signos-sin-
tomas en una entidad nosolégica determinada.

- Nunca sabemos con qué enfermedades
nos vamos a encontrar en nuestra prdctica.
Cualquier detalle de una enfermedad puede
servirnos para refrescar la memoria, pero
previamente es necesario que hayamos leido
acerca de esa enfermedad, por rara que sea.

RECUERDO D€ LA ENFERMEDAD
DE KAWASAKI

Se trata de un sindrome agudo, febril, mucocu-
tdneo y de los ganglios linfaticos, con vasculitis
multisistémica que afecta especialmente a las arte-
rias coronarias, que desarrollan, principalmente,
los nifios de menos de cinco afos de edad. Esta
enfermedad, originalmente denominada sindrome
mucocutdneo de los ganglios linfaticos, fue reco-
nocida, por primera vez, y se describi6é en Japén en
1967 por el Dr. Tomisaku Kawasaki.

El autor describié su experiencia con 50 nifios
que fueron estudiados durante los cinco afos pre-
cedentes en el "Red Cross Medical Center" de
Tokio. Estos nifos manifestaban una constelacién
de hallazgos clinicos distintos a los previamente
observados en esta enfermedad.

La primera descripcién del Dr. Kawasaki en len-
gua inglesa aparecié en 1974. Desde entonces, la
enfermedad de Kawasaki se ha reconocido en los
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nifos de todos los grupos raciales. Se ha descrito que
la enfermedad de Kawasaki y la poliarteritis nodosa
juvenil son indistinguibles patolégicamente.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones mucocutdneas de la enferme-
dad de Kawasaki son variables y los nifios no suelen
mostrar todas las caracteristicas. Los principales crite-
rios diagnésticos se resumen a continuacién:

Fiebre de 5 0 mds dias sin otra explicacién, y al
menos cuatro o cinco de los siguientes criterios:

- Inyeccién conjuntival no exudativa bilateral.
- Uno de los siguientes cambios en la orofaringe:
- Labios fisurados y edematosos.
- Edema de la faringe.
- Lengua en fresa.
- Uno de los siguientes cambios en las
extremidades:
- Eritema de las palmas y de las
plantas.
- Edema de las manos y de los pies
durante la fase aguda.
- Descamacién periungueal.
- Exantema polimorfo.
- Linfadenopatia aguda no supurativa
cervical.

Es una enfermedad que se inicia por una fase
de entre 10 y 14 dias, seguida por otra subaguda
de aproximadamente 25 dias y otra de convale-
cencia de hasta 70 dias. La caracteristica funda-
mental de la fase aguda es una fiebre prolongada
que frecuentemente sube hasta 40° C asociada a
un sindrome téxico virtualmente en todos los
pacientes. En ausencia de terapéutica inflamatoria,
la duracién de la fiebre es normalmente de 1 a 2
semanas.

El 90% de los nifos con enfermedad de
Kawasaki desarrolla exantema durante los prime-
ros dias de su enfermedad aguda febril. Las erupcio-
nes asientan en el tronco y en las extremidades pro-
ximales y pueden ser generalizadas. Son muy varia-
bles y se han descrito como maculares, papulosas,



morbiliformes, urticariadas y lesiones que simulan
el eritema multiforme.

El rash inicial es indistinguible del exantema
agudo viral o de las reacciones por fdrmacos. El
exantema de la enfermedad de Kawasaki no suele
ser ni vesiculoso ni ampolloso. Uno de los mds pre-
coces signos es una erupcién perineal caracteristi-
ca. El inicio es durante los seis primeros dias de la
enfermedad; se presenta como un eritema difuso
macular o en placas que afecta cualquier parte de
la piel perineal. Las dreas implicadas pueden ser
calientes. Unas 48 horas después las dreas erite-
matosas inician una discreta descamacién que se
inicia pronto en las

herpética o las aftas; no se observan erosiones
difusas con costras confluentes hemorragicas como
del sindrome de Stevens-Johnson. La lengua
aframbuesada y grande muestra papilas hipertréfi-
cas e hiperémicas, aunque sélo la mitad de los
casos presenta estas caracteristicas.

El edema y el eritema observado en la porcién
distal de las manos y de los pies con edema fusi-
forme en los dedos se observa en la mayoria de los
casos. El inicio es habitual durante los primeros
dias de la enfermedad. Las dreas hiperémicas pue-
den descamarse entre 10 y 18 dias después. La
descamacién se inicia caracteristicamente en el
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va tras el inicio de
la fiebre, que suele
implicar a la con-
juntiva vulvar mas
gravemente que a
la conjuntiva pal-
pebral. Los vasos
conjuntivales  se
dilatan. No existe
una descarga puru-
lenta o lesiones cos-
trosas o una conjuntivitis bacteriana. La conjuntivi-
tis se asocia a una uveitis anterior en el 83% de los
pacientes estudiados durante las primeras sema-
nas de la enfermedad.

Los hallazgos observados en la mucosa oral son
muy caracteristicos de enfermedad de Kawasaki.
Los labios adoptan un aspecto aframbuesado, se
fisuran y suelen sangrar. A diferencia del sindrome
estafilocécico de la piel escaldada, no existen cos-
tras radiales en la piel perioral. No hay ulceraciones
punctatas como las tipicas de la gingivoestomatitis

muy parecida a la
fiebre escarlata. Es
muy frecuente la
observacién de una
descamacién  fina
generalizada, espe-
cialmente en las
areas de la piel que
han sido previa-
mente eritematosas.
El hallazgo me-
nos frecuente se refiere a las adenopatias y se ha
observado en menos de un 75% de los pacientes.
Consisten generalmente en un nédulo cervical no
supurativo que mide hasta 1,5 cm. Las artralgias y
la artritis ocurren en aproximadamente un tercio de
los pacientes.

Los hallazgos cardiacos anormales son marca-
dores de enfermedad de Kawasaki. La miocarditis
se observa, a menudo, durante la primera semana
tras el inicio de la fiebre. El derrame cardiaco

puede desarrollarse durante los Gltimos dias de la
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fase aguda y es secundario a una miopericarditis;
es raro que los pacientes progresen a un tapona-
miento cardiaco y el edema pericardico se resuel-
ve espontdneamente.

La insuficiencia cardiaca congestiva puede ser
causada por una miocarditis en la fase aguda.
Durante el estado subagudo, el fallo cardiaco con-
gestivo se ocasiona por una disfuncién miocdrdica
secundaria a la isquemia o al infarto.

La ectasia de la arteria coronaria o los aneuris-
mas se observan en un 15-25% de los pacientes
con enfermedad de Kawasaki. La dilatacién de las
arterias coronarias puede ser detectada por eco-
cardiografia 7 dias después del inicio de la fiebre
y tiene un pico hacia la tercera o cuarta semana de
la enfermedad.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Durante la fase aguda de la enfermedad de
Kawasaki se presenta leucocitosis con desviacién a
la izquierda. Suele observarse una anemia normo-
citica y normocrémica sin evidencia de hemdlisis o
de reticulocitosis durante la primera semana de la
enfermedad, que persiste hasta la desaparicién del
proceso inflamatorio. Se produce un incremento
del recambio plaquetario con una marcada hiper-
coagulabilidad en la fase aguda. Los picos de
trombocitosis son tipicos de la tercera y de la cuar-
ta semana tras el inicio de la fiebre.

La elevacién de las transaminasas hepdticas,
hasta dos y tres veces, son comunes en la fase
aguda, habitualmente con un perfil colestdsico con
un incremento de la bilirrubina y de las fosfatasas
alcalinas.

La piuria estéril debida a una uretritis se obser-
va en mds del 75% de los pacientes durante la pri-
mera semana de la enfermedad. Con el inicio de
la fiebre aumenta la proteina C reactiva, la alfa-1-
antitripsina sérica y la velocidad de sedimentacién
globular. Esta elevacién se mantiene tras la resolu-
cién de la fiebre, lo que ayuda a distinguir la enfer-
medad de otras viriasis.

70

Aunque los pacientes con enfermedad de
Kawasaki presentan una elevacién policlonal de
células B muy marcada, su suero no contiene auto-
anticuerpos asociados a enfermedades vasculares
o del tejido conectivo (factor reumatoide o anti-
cuerpos antinucleares o anti-DNA, por ejemplo).
Los inmunocomplejos circulantes pueden ser detec-
tados durante la segunda o la tercera semana de
la enfermedad. Estos juegan probablemente un
papel en la patogénesis de la vasculitis y pueden
contribuir a la arteritis que se desarrolla en la
enfermedad de Kawasaki tres semanas después del
inicio de la fiebre.

Las modificaciones electrocardiogréficas se
observan en casi la mitad de los pacientes con
enfermedad de Kawasaki aguda. Incluyen un seg-
mento PR prolongado, hipertrofia ventricular
izquierda, onda Q anormal, disritmia ventricular y
cambios inespecificos de ST-T.

La ecocardiografia bidimensional se ha utiliza-
do para valorar la funcién ventricular, la anatomia
de las arterias coronarias proximales y la presencia
de derrame pericérdico.

La angiografia coronaria se reserva para los
pacientes con anomalias persistentes del ecocardio-
grama o en cualquier paciente con isquemia miocdr-
dica. Es muy dtil la visualizacién de la estenosis de la
arteria coronaria o de las lesiones de las arterias coro-
narias distales dificiles de definir con ecocardiografia
bidimensional.

TRATAMIENTO

Se utiliza el 4cido acetilsalicilico (AAS) por sus
acciones antiinflamatorias y antitrombéticas.

Se administra a dosis de 80-100 mg/Kg/dia
hasta conseguir niveles séricos de salicilato de 20-
25 mg/d| durante la fase aguda de la enfermedad.
Ademds, la Academia Americana de Pediatria
recomienda que los pacientes con enfermedad de
Kawasaki sean tratados con gammaglobulina IV 2
g/Kg GIV en una sola dosis o 400 mg/Kg durante
cuatro dias.



