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CASO CLINICO

Se trata de una nifia de 5 afios de edad sin antecedentes
personales ni familiares de inferés que consulta por dolor
cervical de inicio stbito y 4 dias de evolucion, que en las
Oltimas 24 horas se acompaiia de fiebre con picos que
oscilan entre 39 y 40°C axilar. No refiere ofra clinica por
aparatos. En la exploracion fisica se consfata hiperemia
faringoamigdalar rojo brillante sin exudado amigdalar ni
petequias en paladar, estando el resto de la exploracién
fisica por aparatos dentro de la normalidad. Ante la sospe-
cha inicial de faringoamigdalitis aguda se pauta tratamien-
fo antibiético, apareciendo pasadas 24 h, odinofagia y
bultoma cérvico — lateral derecho doloroso, persistiendo la
fiebre alta a pesar del tratamiento. Tras 3-4 dias, la pacien-
fe presenta cuadro de rash cutaneo inespecifico y cambios
en manos | frialdad, coloracion azulada), inyeccién conjun-
fival y cambios en mucosa orofaringea con fisuras de labios
e hiperemia asi como molestias a la deambulacion en
cadera derecha, por lo que acude al servicio de urgencias.
En la exploracién se constata; exantema méculo papuloso
no confluente en extremidades y fronco, eritema en palmas
con discreto edema de manos, inyeccion conjuntival bilate-
ral con escasa secrecion serosa, labios hiperémicos con
fisuras en comisuras e intensa hiperemia faringo —lingual
siendo normal el resfo de la exploracién fisica.

Seriala cudl te parece el diagnostico correcto, cudl la pri-
mera prueba complementaria a realizar y cudl el tfratamien-
to de primera eleccion.

RESPUESTAS A PREGUNTAS PLANTEADAS

1. la paciente presenté un cuadro clinico compatible con
Enfermedad de Kawasaki.

2. la exploracion complementaria que ha de realizarse
como primera opcién ha de ser un ecocardiograma
para valorar la presencia de aneurismas coronarios.

3. El tratamiento consiste en la administracién conjunta de
Ilg y AAS. la administracién de IGIV se realiza en bolo
de 2gr/kg, preferiblemente anfes del 10° dia de enfer
medad (menor indice de afectacién coronaria) y el AAS
v.0. a dosis antiinflamatoria (80 — 100 mg/ kg).
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REVISION
la enfermedad de Kawasaki, descrita en Japén por
Tomisaku Kawasaki en 1967.
Es una enfermedad rara. Su incidencia en Japédn es de
112/100000 en <5a, predomina en varones, tiene cier-
fo componente familiar, predomina en invierno y primavera
y su incidencia en menores de 5 afios es de un 76%.
Origina una mortalidad en Japon del 0.08%, secundaria a
la afectacion cardiovascular con un pico de incidencia
enfre 15y 45 dias tras el inicio de la fiebre.
Patogénicamente supone una vasculitis aguda autolimitada
de efiologia desconocida. Se han propuesto distintas hipd-
fesis que involucran a un posible agente infeccioso, ofras
plantean la posibilidad de que exista una toxina bacterio-
na que actia a modo de superantigeno, ofras hacen alu-
sion a la mediacion de la respuesta inmune y ofras hablan
de téxicos o drogas como posibles agentes causales.
Se diagnostica ante fiebre = 5dias y = 4 criterios diagnos-
ficos: conjuntivitis bilateral no exudativa, cambios no exudo-
tivos de la mucosa oral, cambios en extremidades con
edema o eritema o descamacion de zonas periunguedles,
exantema polimorfo y linfadenopatia cervical(>1.5cm).
Debe sospecharse ante cualquier nifio con fiebre de cinco
o mas dias de evolucién que presenta cualquiera de los cri-
ferios diagnésticos. Debemos prestar especial afencién a
los nifios menores de una afio y a los adolescentes puesto
que un diagnéstico tardio se relaciona con mayor prevalen-
cia de alteraciones cardiovasculares.
En las extremidades existen cambios agudos: Eritema de pal-
mas, planfas; edema de manos y pies y cambios subagu-
dos: Descamaciéon periungueal de dedos de manos vy pies.
la erupcion maculopapulosa es difusa aunque mas intensa
en la region perineal.
La conjuntivitis es bilateral sin exudacién, fotofobia ni dolor.
Los cambios en los labios v la cavidad oral van desde hipe-
remia de la mucosa orofaringea vy eritema de labios a
auténticas fisuras labiales y en ocasiones lengua de fresa.
Pueden aparecer manifestaciones clinicas a ofros niveles:
- Cardiovascular: ICC; miocarditis, pericarditis, anormali-
dades en las coronarias, aneurismas de arterias de



de aténcién primaria

mediano calibre no coronarias, fenémeno de Raynaud,
arritmias. ..

- Genitourinario: Urefritis. ..

- Musculoesquelético: Artritis, arfralgias. ..

- SNC: Iritabilidad, meningitis aséptica, alteraciones sen-
sitivas. ..

- Gastrointestinal: Diarrea, vémitos, dolor abdominal, dis-
funcién hepdtica. ..

- Oftros: Eritema, induracién del punto de inoculacion del
BCG, uveitis anterior.

- los hallazgos de laboratorio més habituales son leuco-
citosis con neutrofilia y formas inmaduras, aumento de
PCR y VSG, anemia, alteracion de los lipidos, hipoalbu-
minemia, hiponatremia, frombocitosis, piuria estéril,
hipertransaminasemia, pleocitosis en LCR y leucocitosis
en liquido articular.

Se debe considerar el diagnéstico de Kawasaki incomple-

fo en nifios menores de 6 meses con fiebre sin foco de siefe

o més dias de evolucion y datos analiticos de enfermedad

sistémica, pudiendo estar indicada la realizacion de un

ecocardiograma. También se debe considerar su realizo-
cién en todo nifio con fiebre de cinco o més dias de dura-
cién y dos o fres criterios diagndsticos.

la enfermedad plantea diagnéstico diferencial con entidar-

des como: Infecciones virales (adenovirus, enterovirus,

VEB), escarlatina, sindrome del shock toxico, linfadenitis

cervical bacteriana, sindrome de Stevens- Jhonson, arfritis

reumatoide juvenil, leptospirosis o reaccién adversa a fér-
macos.

Es la primera causa de cardiopatia adquirida en nifios de

muchos paises por causar afectacion coronaria (aneuris-

mas, ectasia) en un 15-25% de los nifios no tratados.

El tratamiento de elecciéon consiste en la administracion de

AAS (dosis antiinflamatoria: 80 mg/Kg/d) y IGIV| 2g/Kg

en bolo) en la fase activa y de AAS (dosis antiagregante:

3-5 mg/Kg/d) en la fase cronica, ©-8 semanas si no hay
evidencia de afecfacion coronaria o indefinidamente i
existen. La |G i.v. preferiblemente se debe administrar en los
10 primeros dias tras el inicio de la enfermedad, ya que
disminuye el riesgo de afectacion coronaria de un 25-15%
a un 5%. la respuesta es de tipo dosis dependiente.

El uso de corticoides (Metilprednisolona 30mg/Kg/d) se
restringe a casos de fracaso del tratamiento. Se define fra-
caso del fratamiento la persistencia de la fiebre o su reapa-
ricién a las 36h de completar la primera dosis.

Ofros fratamientos usados en casos de fracaso terapéutico
son el recambio de plasma, Ulinastatina, Abciximab,
Infliximab, Ciclosporina y Ciclofosfamida.
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