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RESUMEN

Los cuadros clinicos consistentes en fiebre e inflamacién sistémica con afectacién mucocuta-
nea pueden ser debidos a multiples etiologias. El prondstico de estos, en algunas ocasiones,
depende del diagnodstico e instauraciéon de tratamiento precoz. Se presenta el caso clinico de
un nifio atendido en el servicio de urgencias por fiebre, dolor abdominal y cervical. En su caso,
los hallazgos de leucocitosis, neutrofilia, elevacion de reactantes de fase aguda y transaminasas
orientan inicialmente hacia una patologia gastrointestinal. Sin embargo, la exploracion fisica
continuada junto a un alto indice de sospecha permitié establecer el diagnéstico correcto de
enfermedad de Kawasaki mediante ecocardiografia en los primeros cinco dias de evolucién de
la enfermedad. Se traté con gammaglobulina intravenosa, con evolucion favorable y resolucion
completa del cuadro a los cuatro meses del diagnéstico.

PALABRAS CLAVE: Pediatria. Fiebre. Enfermedad de Kawasaki. Cardiologia.
ABSTRACT
Fever in the paediatric patient. The importance of repeated physical examination.

Clinical pictures consisting of fever and systemic inflammation with mucocutaneous involve-
ment can be caused by multiple aetiologies. Prognosis, in some cases, depends on diagnosis
and on early treatment. We present the clinical case of a boy seen in the emergency department
with fever, and abdominal and cervical pain. In this case, findings of leucocytosis, neutrophilia,
increased acute phase reactants and transaminases initially lead to gastrointestinal disease.
However, continued physical examination and high degree of suspicion enabled to make the
correct diagnosis of Kawasaki disease using echocardiogram within the first five days of the
disease. The treatment was intravenous gamma globulin, with a favourable evolution and com-
plete recovery four months after diagnosis.
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INTRODUCCION

Multiples patologias causan inflamacién sistémica con afectacién mucocuta-
nea en el paciente pediatrico. Entre ellas, destacan por su frecuencia: enfer-
medades exantematicas, autoinmunitarias, vasculitis o reacciones mediadas
por toxinas y alérgenos. Para su diagnostico se precisa mantener un alto
indice de sospecha y reevaluar al paciente peridédicamente. La demora en el
inicio del tratamiento, en algunos casos, conlleva un peor prondstico.

Dentro de estas enfermedades se encuentra la enfermedad de Kawasaki,
vasculitis de pequefio y mediano vaso, de etiopatogenia desconocida. Se
postula una respuesta inmune patoldgica ante factores infecciosos en indivi-
duos genéticamente predispuestos. Es la causa mas comun de enfermedad
cardiaca adquirida en la infancia. Es mas prevalente en Asia, especialmente
en Japon, con una incidencia en aumento. En Europa la incidencia es de 5,4-
15 /100 000 nifios menores de 5 afios, y en Espafia es desconocida. El 85 %
de los casos aparecen en menores de 5 afos.

Se presenta el caso clinico de un nifio con fiebre e inflamacién multisistémi-
ca. En el mismo, la evaluacion continua permitio establecer el diagnéstico de
enfermedad de Kawasaki e instaurar un tratamiento precoz, disminuyendo el
riesgo de morbimortalidad asociada a la patologia que padecia.
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CASO CLINICO

Paciente de cinco afios que acude a urgencias por
fiebre de hasta 39°C de tres dias de evolucion. Aso-
cia dolor cervical y molestias abdominales genera-
lizadas. Se encuentra correctamente vacunado, no
presenta alergias ni otros antecedentes de interés.

A la exploracion fisica el paciente se encuentra
hemodinamicamente estable. Destaca el aspecto
quejoso e irritable con tendencia al llanto y minima
hiperemia conjuntival. Presenta dolor y limitacién
para la flexion cervical. A nivel abdominal manifies-
ta defensa. El resto de la exploraciéon es normal.

Se solicita un sedimento urinario, que resulta nor-
mal, y una analitica sanguinea, que muestra leuco-
citosis con neutrofilia (leucocitos 26100 / pl, neu-
tréfilos 21800 / pl), elevacion de reactantes de fase
aguda (RFA) (PCR 260 mg/dl, fibrinbgeno > 1000
mg/dl) y de enzimas hepaticas (ALT 195 U/I, AST
65 U/I, GGT 274 U/I).

Se pautan antitérmicos y analgesia intravenosa, a
pesar de los cuales persiste el dolor abdominal con
defensa progresivamente mas franca, por lo que se

realiza una ecografia abdominal que descarta ab-
domen agudo. Posteriormente, ante la irritabilidad,
cervicalgia y rigidez de nuca se realiza una puncion
lumbar, que descarta meningitis bacteriana (leuco-
citos 28 / mm?, hematies 41920 / mm?, glucosa 62
mg/dl, proteinas 83 mg/dl, lactato 1,4 mmol/l).

Debido a los datos clinicos y analiticos de grave-
dad en un paciente febril sin foco establecido, se
decide ingreso tras recogida de cultivos e instaura-
cién de antibioterapia empirica frente a una posible
sepsis de origen abdominal. Se ha realizado hasta
el momento diagndstico diferencial con abdomen
agudo (descartado por ecografia), meningitis bac-
teriana (se realiza puncién lumbar que es normal),
enfermedades infecciosas exantematicas virales
(se descartan por la leucocitosis con aumento de
RFA), escarlatina (cultivo de exudado faringoamig-
dalar negativo) y sepsis (se instaura antibioterapia
empirica).

Durante el ingreso persiste la afectacion del estado
general, la tendencia al llanto e hiperemia conjun-
tival (Figura 1). En las primeras veinticuatro horas
se objetiva la aparicion de un leve exantema mi-
cromacular eritematoso predominante en el tronco

Figura 1. Superior: Hiperemia conjuntival no exudativa. Inferior: Exantema micromacular eritematoso difuso en térax y

tronco.
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(Figura 1), coincidente con la aparicion de moles-
tias musculoesqueléticas, edemas en miembros
inferiores y oligoanuria. El control analitico mues-
tra aumento de leucocitosis y de RFA (leucocitos
27700 /pl, PCR 307,7 mg/dl) con hipoalbuminemia
(82,5 g/dl), por lo que se restringen los aportes in-
travenosos y se inicia tratamiento diurético.

A las cuarenta y ocho horas de ingreso ante la apa-
ricion de hipertrofia papilar lingual y ragades labial
(Figura 2) con persistencia de hiperemia conjuntival
y exantema inespecifico, se sospecha patologia
autoinmunitaria con afectacién vascular. Se reali-
za un ecocardiograma, que muestra dilatacion de
ambas arterias coronarias e hiperrefringencia peri-
vascular (Figura 3). Ante los hallazgos descritos se

procede al diagnostico de enfermedad de Kawa-
saki en los primeros cinco dias de evolucién de la
enfermedad.

Se inicia tratamiento con gammaglobulina intrave-
nosay antiagregante. Ademas, se asocia corticote-
rapia intravenosa debido a la importante afectacion
coronaria al diagnéstico.

El paciente experimenta mejoria del estado gene-
ral, resolucion de los edemas y desaparicion de la
fiebre tras la instauracion del tratamiento. Se com-
prueba el descenso de los RFA y la elevacion pla-
quetaria. A nivel ecografico se aprecia una dismi-
nucion progresiva del calibre coronario, con resolu-
cion completa a los cuatro meses del diagnoéstico.

Figura 2. Ragades vy fisuracion bucal.

Figura 3. Hiperrefringencia perivascular en ambas coronarias. Coronaria izquierda origen 3,5 mm (Z + 2,97), descendente
anterior 3 mm (Z + 3,29), circunfleja 2 mm (Z + 0,65), coronaria derecha origen 3 mm (Z + 2,32). No aneurismas. Insufi-

ciencia mitral leve-moderada.
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DISCUSION

La enfermedad de Kawasaki es una de las vascu-
litis mas frecuentes en la infancia. Afecta en un
85 % de los casos a menores de 5 afios. Su pre-
valencia e incidencia es mas alta en paises asiati-
cos, principalmente en Japon. Se sugiere un origen
infeccioso, que no ha sido identificado aun, que
afecta a sujetos genéticamente predispuestos.

Se caracteriza por la presencia de fiebre y manifes-
taciones secundarias a inflamacién sistémica. La
anamnesis y exploracion fisica repetidas son fun-
damentales de cara al diagndstico precoz. Segun
los criterios clasicos, el diagnéstico requiere de la
presencia de fiebre durante al menos cinco dias y
cuatro de los siguientes signos: hiperemia conjun-
tival no exudativa, afectacion de la mucosa oral, al-
teraciones de manos o pies, exantema polimorfo o
adenopatia laterocervical. Aquellos pacientes que
no cumplen los criterios anteriormente descritos
presentan una enfermedad de Kawasaki incomple-
ta. El diagnostico en este caso vendra dado por
la presencia de alguno de los anteriores criterios
clinicos, alteraciones analiticas (PCR > 3 mg/dI,
VSG > 40 mm/h, anemia, plaquetas > 450 000 / pl,
albumina < 3 g/dl, elevacion de ALT, leucocitos >
15 000 / pl, piuria estéril) o afectacién coronaria en
el ecocardiograma.

En los pacientes con diagndéstico de enfermedad
de Kawasaki se recomienda una sola dosis de
gammaglobulina intravenosa 2 g/kg, siendo mas
efectiva si su instauracion tiene lugar en los diez
primeros dias. La Academia Americana de Pedia-
tria y la Asociacion Cardiaca Americana recomien-
dan ademas tratamiento con aspirina. El tratamien-
to se inicia a 50 mg/kg/dia, disminuyendo la dosis
a 3-5 mg/kg/dia a las 48 horas de la resolucion de
la fiebre. Este tratamiento debe mantenerse hasta
que los RFA se normalicen; sin embargo, en aque-
llos pacientes con afectacion coronaria se prolonga
durante al menos 6 meses. En aquellos nifios con
riesgo de resistencia al tratamiento con gammag-
lobulina se recomienda anadir glucocorticoides en
pauta descendente durante dos semanas.
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La mortalidad asociada a esta patologia se en-
cuentra en descenso. Sin embargo, no debemos
olvidar que en aquellos pacientes con importante
afectacion cardiaca pueden producirse complica-
ciones como arritmias, aneurismas, infarto de mio-
cardio o ruptura coronaria.

El pediatra y el médico de familia deben conocer
esta enfermedad y realizar un seguimiento estre-
cho de sus manifestaciones clinicas, para tener un
alto indice de sospecha y derivar al paciente para
su confirmacién diagnéstica lo mas precozmente
posible, ya que el prondstico y la morbimortalidad
vienen determinados por un diagnéstico e instau-
racion de tratamiento precoz.
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