Enfermedad de Kawasaki incompleta en un adolescente.
Informe de un caso
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RESUMEN

Se presenta el caso de un joven de doce anos, con diagnéstico de enfermedad de Kawasaki (EK)
incompleta, quien presento, en el trascurso de la misma, un cuadro clinico compatible con hepatitis
aguda. El diagndstico definitivo se retrasd por la necesidad de descartar otros diagndsticos
diferenciales relacionados con Ia hepatitis aguda. Aunque en la EK puede ocurrir una disfuncién
hepatica, caracterizada por aumento de las transaminasas y bilirrubinas, el cuadro clinico de una
hepatitis aguda es muy raro en el curso de esta enfermedad.
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SUMMARY

Incomplete Kawasaki disease in an adolescent. A case report

We report the case of a 12 year old boy with incomplete Kawasaki disease (KD). During the course
of his illness he presented with symptoms of acute hepatitis, which delayed the final diagnosis.
Although patients with KD may present with elevation of hepatic enzymes and bilirubin, associated
acute hepatitis is of rare occurrence in this entity.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda, multisistémica y autolimitada, de causa
desconocida. Es infrecuente en menores de tres mesesy el 80% de [os casos ocurre en menores de
cinco anos.' Se asocia a aneurismas de las arterias coronarias en un 20% de los pacientes que no
reciben tratamiento;? no obstante, el tratamiento con inmunoglobulina, en los diez primeros dias de
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la evolucion de la enfermedad, hace disminuir de 25 a 5%
la probabilidad de desarrollo de aneurismas coronarios.’

Eldiagnostico es clinico, basado en el reconocimiento de
las siguientes caracteristicas: fiebre de méas de cinco dias
de duracién (refractaria a los antipiréticos v a los
antibidticos y no explicable por otra causa), asociada a
cuatro de los cinco criterios clinicos principales (afeccion
ocular, cambios en los labios y la boca, erupcién cuténea,
cambios en las extremidades y adenopatia cervical).

Los pacientes con cuadro clinico sugestivo de la
enfermedad pero que no retinen los cuatro criterios
clinicos necesarios para el diagnéstico, se clasifican como
EK incompleta, la cual representa el 10% del total de
casos.** La mayoria de la veces, son las anormalidades
coronarias las que confirman el diagnéstico. En cambio,
se acepta el término atipica para referirse a la EK que
cursa con manifestaciones clinicas infrecuentes.** En los
casos incompletos y en los atipicos, mas frecuentes en
lactantes menores de seis meses y en adolescentes,*® es
mas dificil el diagndstico y se retarda el tratamiento, lo
cual aumenta el riesgo de complicaciones coronarias.

Como parte del espectro clinico de la EK se pueden
presentar otras manifestaciones clinicas, diferentes de
los criterios diagndsticos anotados. Una de ellas es la
disfuncién hepatica que se explica por distensién de la
vesicula biliar relacionada con vasculitis o por una
obstrucciéon causada por los ganglios linfaticos
aumentados de tamano. Los exdmenes de laboratorio
demuestran un aumento leve de las transaminasasy la
bilirrubina;” sin embargo, no es frecuente un cuadro
clinico de franca hepatitis, aunque se describe mas
comunmente en los adultos que en los nifios.®

Se describe el caso de un adolescente con diagnostico de
EK incompleta, quien cursd con un cuadro clinico de
hepatitis, que retras6 el diagnoéstico hasta el dia 21 de la
enfermedad.

Datos del paciente

Un joven de doce anos, previamente sano, residente en
el rea urbana del corregimiento de San Cristobal
(Medellin, Colombia) consulté por un cuadro clinico de
dos dias de evolucién, consistente en fiebre subjetiva
persistente, malestar general, cefalea frontal,
conjuntivitis, astenia y adinamia. Ademaés, dolor leve en
el epigastrio y el hipocondrio derecho y tos persistente.

Un dia después de iniciados los sintomas, presentd un
exantema maculo-papular eritematoso, sin prurito, en el
tronco y las extremidades. Como antecedente
importante, un mes antes del comienzo de la enfermedad
actual, habia pasado dos semanas en el &rea rural del
municipio de Yarumal (Antioquia), donde tuvo contacto
con animales caseros y ganado bovino.

En [a unidad de salud local se lo hallé en aceptables
condiciones generales, febril, con conjuntivitis bilateral
no supurativa e ictericia en las escleréticas. Tenia dolor a
la palpacion epigéstrica, sin signos de irritacidn peritoneal
y el exantema descrito, que desapareci6 48 horas después
del ingreso a esa institucion. Permanecié febril durante
la hospitalizacion, con persistencia y aumento del dolor
abdominal, asociado con hepatomegalia y leucocitosis.
Una semana después presentd mialgias, artralgias,
edema de los tobillos, la pared abdominal y el testiculo
derecho. Se sospecho un absceso hepético y se inicid
tratamiento con ceftriaxona y metronizadol. Como no
mejoraba, y teniendo en cuenta los antecedentes
epidemioldgicos, se planted el diagndstico de leptospirosis
y se inicio terapia con penicilina cristalina y doxiciclina;
dos semanas después, ante la persistencia de la
sintomatologia, o remitieron a un centro de atencion de
segundo nivel para evaluacion por pediatria.

El paciente continud en regulares condiciones generales,
tebril, con conjuntivitis, tos seca, ictericia, edema en los
miembros inferiores y en la pared abdominal, dolor en el
hipocondrio derecho con signo de Murphy positivo,
descamacion en las extremidades superiores e inferiores,
mialgias, artralgias (principalmente en rodillas y tobillos);
ademas, desarrollé hidroceley epididimitis derechos,
comprobados con ecografia escrotal. Con el tratamiento
con ceftriaxona, iniciado dias antes, tuvo mejoria relativa
de las artralgias, las mialgias y la epididimitis, pero siguid
febril, por lo cual fue remitido a una institucién de cuarto
nivel para evaluacién especializada. Alli se planted
también el diagndstico presuntivo de leptospirosis, se
reanudo el tratamiento con penicilina cristalina y se
solicitd evaluacidn por reumatologia e infectologia. En
vista de la evolucion y de la poca mejoria lograda con el
tratamiento antibidtico se planted la posibilidad
diagnostica de una EK incompletay se solicitaron una
ecocardiografia y estudios complementarios para
descartar otras enfermedades.
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La ecocardiografia practicada en ese momento demostrd
lo siguiente: coronaria derecha con didmetro de 5 mm
en su origen (puntaje Z: 5); coronaria izquierda con
didmetro de 5,4 mm en su origen (puntaje Z: 4,14). No se
encontraron trombos, ni aneurismas, ni dilataciéon de las
cavidades cardiacas. Estos hallazgos fueron
interpretados como ectasia coronaria (figuran.® 1). En
vista de este resultado, se inicio tratamiento intravenoso
con gammaglobulina estdndar, a razon de 2 g/Rg, en dosis
Unica, y cido acetil-salicilico en dosis de 35 mg/kg/dia. El
paciente tuvo mejoria muy notoria en los dos dias
siguientes al comienzo del tratamientoy se o dio de alta
en buen estado general. Las revisiones posteriores en la
consulta externa constataron gran mejoria clinica
subjetiva y objetiva, aunque persistié la inyeccidon
conjuntival. En la tablan.® 1 se resume la evolucién de su
enfermedad.

ONITEAST 130 e n CAMMA SHARPNI &%

Figura n.° 1. Ecocardiografia: a: auricula derecha; b: auricula izquierda; c:
aorta; d: tracto de salida del ventriculo derecho; e: coronaria derecha (ectasia
coronaria).

Tablan.° 1. Evolucion del paciente

MES|

Febrero de 2009

Marzo de 2009

Sintomas y signos 22 (23 [24/25[26|27|28

213(4/5/6/7/8/9(10/11[12({13|14*|15/16|17

Conjuntivitis

Ictericia

Dolor abdominal

Tos

Fiebre

Cefalea

Eritema

Mialgias y artralgias

Inflamacion
testicular

Descamacion

Edema

Lugar Domicilio | Hospital de primer nivel

Hospital
de segundo | Hospital de cuarto nivel

nivel

*Seinicid tratamiento con gammaglobulina
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Enla tabla n.° 2 se presentan, en orden cronoldgico, los resultados de los principales exdmenes de laboratorio practicados

al paciente.

Tablan.° 2. Examenes de laboratorio

Dia 4 Dia 6
Leucocitos (por ulL) 13.600 16.200
Velocidad de sedimentacion globular (mm) 33 55
Plaquetas (por L) 289.000 389.000
Proteina Creactiva (mg/dL) 11,76
Bilirrubina total (mg/dL) 5,71
Bilirrubina directa (mg/dL) 3,33
Fosfatasaalcalina (U/L)
Gama glutamil-transpeptidasa (U/L)
Aspartato-aminotransferasa (U/L) 45,6
Alanino-aminotransferasa (U/L) 60

IgM contra Leptospira, dengue, Toxoplasma gondii
y Gitomegalovirus

Examen de gota gruesa para hemopardsitos
Dos hemocultivos

Urocultivo

Anticuerpos hepatitis A

Anticuerpos hepatitis B

AgHBs

Dia 12 Dia 15 Dia 18 Dia 24
21.500 16.000 10.000
83 120 73
683.000 677.000 825.000
19,17 7,36
3,14 1,7 1,7
1,81 1,5 1,2
685

377 480
86,3 m 88
74,5 84 162

Negativas

Negativo

Negativos

Negativo

Negativos

Negativos

Negativo

Valores de referencia: PCR=0,0-0,82 mg/DI; fosfatasa alcalina = 50-136 U/L; Gama glutamil-transpeptidasa = 8-78 U/L; aspartato-aminotransferasa = 15-46 U/L;

alanino-aminotransferasa = 5-34 U/L.

DISCUSION

El retraso en el diagnoéstico de la EK se debe
principalmente a que las manifestaciones clinicas que
constituyen los criterios de la enfermedad no se presentan
simultdneamente sino a largo del tiempo y sin ninguna
secuencia definida.® En este paciente el exantema
desapareci6 a las 48 horas del comienzo de la enfermedad
y los cambios en las extremidades se presentaron al dia
14, mientras que la conjuntivitis fue persistente. En un
estudio retrospectivo que incluyd 241 pacientes se
reportaron hallazgos similares, y se observo que cuando
el diagndstico se demoraba maés de diez dias, los cambios
en las extremidades ocurrian en el undécimo dia de la
evolucion.®

Otra de las causas de retraso en el diagndstico son las
presentaciones clinicas incompletas, descritas

principalmente en nifios menores de seis meses O
mayores de ocho afnos.®'° El paciente que presentamos
no cumplié con todos los criterios clinicos para el
diagnoéstico de EK completa, pues no tuvo cambios en la
mucosa oral ni presentd adenopatias cervicales; no
obstante, si tuvo las otras caracteristicas (fiebre por més
de cinco dias, refractaria a los antipiréticos y a los
antibidticos, cambios en las extremidades, conjuntivitis y
eritema polimorfo); ademas, se le encontraron en los
examenes de laboratorio datos muy relacionados con el
diagnostico, tales como el aumento progresivo de los
leucocitos circulantes, la velocidad de sedimentacion
globular, la proteina C reactiva y el recuento de
plaquetas.

Finalmente, otra caracteristica importante para retrasar
el diagnostico son las manifestaciones clinicas atipicas,®
descritas principalmente en adolescentes. En este caso,
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el paciente presentd, como manifestaciones atipicas, la
epididimitis y la hepatitis. La epididimitis, una afeccion
infrecuente en la EK, ocurre probablemente secundaria
a un ascenso de la inflamacién desde la uretra y es un
hallazgo mencionado en informes de casos como parte
del espectro clinico de la enfermedad.' La hepatitis
aguda también es una presentacion clinica inusual de la
EK, que comUinmente cursa con ictericia y elevacién de
las transaminasas;’ en el caso descrito, el paciente
presentd un intenso dolor en el hipocondrio derecho,
asociado a hepatomegalia, aumento progresivo de los
niveles de bilirrubina y transaminasas, hallazgos
correspondientes a una franca hepatitis.

La sospecha persistente de leptospirosis se basé en este
caso en el antecedente de contacto con roedores y
ganado bovino, a los que se habia expuesto
aproximadamente 20 dias antes (periodo que se
correlaciona con el de incubacion descrito en la infeccion
por Leptospira)'? y en la afeccion hepética, acompanada
de caracteristicas clinicas que también podian ser
explicadas por esta infeccidn, a saber: fiebre, exantema,
ictericia, dolor abdominal, hepatomegalia, conjuntivitis,
cefalea, mialgiasy artralgias.'*"

En un estudio de casos y controles, las presentaciones
clinicas més distintivas de la leptospirosis, comparada
con otros cuadros diferenciales fueron: diatesis
hemorragica, mialgias, falla renal, antecedente de
exposicién, piuria y trombocitopenia.'* En nuestro
paciente no se describieron alteraciones hemorragicas,
ni dafo renal. La trombocitopenia puede encontrarse en
mas del 50% de los pacientes con leptospirosis'>y en este
paciente se evidencidé un aumento marcado y progresivo
de las plaquetas, lo cual estaba a favor del diagnéstico
de EK."* Un factor adicional que hizo dudar del diagnoéstico
de leptospirosis fue la persistencia de los sintomas y el
aumento progresivo en los reactantes de fase aguda, a
pesar del tratamiento con antibiéticos.'*!”

En conclusidn, se presenta el caso de un adolescente con
EK incompleta (més de 5 dias de fiebre, tres criterios
clinicos y anormalidades en las arterias coronarias) cuyas
manifestaciones clinicas inusuales (hepatitis y epididimitis)
plantearon dificultades diagnoésticas. Afortunadamente,
[uego de iniciar tratamiento con gammaglobulina y
salicilatos al dia 21, presentd una mejoria muy notoria en
las siguientes 24 horas, con evolucion satisfactoria hasta
el momento del alta y durante el seguimiento en la
consulta externa.
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