Buenos Aires 28 de abril

Manifestaciones dermatologicas de enfermedades poco
frecuentes




Caso Clinico

* Un paciente de 18 meses de edad consulta en la guardia del
hospital por presentar fiebre de alrededor de 402 de cuatro
dias de evolucién, muy irritable, con llanto continuo. La
madre refiere que dejo de caminar hace tres dias y que en
las dos oportunidades que consultd, se trataba de un
cuadro viral y que ya iba a cesar y volver a la normalidad.

* En la 2da consulta efectuada se le habia indicado un colirio
con tobramicina por la conjuntivitis presentada. La madre
consulta en el hospital debido a la térpida evolucion y a que
el paciente continuaba con hipertermia, irritabilidad,
exantema generalizado, conjutivitis sin secrecion,
decaimiento y falta de deambulacion.
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Imagenes



















- * El examen fisico del paciente se encontré taquicardia
150 latidos por minuto (que daba la sensacién de que
era mayor en relacién con la fiebre que presentaba) con

ritmo de galope.

* Taquipnea atribuible a la fiebre con auscultacion
pulmonar con buena entrada de aire bilateral sin signos
de foco ni obstrucciéon bronquial.

e Irritabilidad sin signos meningeos. Examen
neuroldgico dentro de limites normales.

* Conjuntivitis sin secrecion.



* El paciente se interno debido al mal estado general que
presentaba y se solicito laboratorio, hisopado de fauces,
radiografia de torax, hemocultivos, virologico de
secreciones, ecocardiograma, electrocardiograma, ecografia
abdominal

* En la evolucidn, el paciente siguio con fiebre de 39.52y se
observaron las siguientes lesiones












Diagnostico

— Tabla 2 -
Criterios diagnosticos de Enfermedad de Kawasaki

Por lo menos 4 de los 5 criterios siguientes:

Ulnyeccién conjuntival indolora, bilateral, no exudativa.

O Alteraciones en mucosa oral tales como queilitis y lengua aframbuesada.
OExantema de aspecto polimorfo que involucra al tronco.

U Eritema y edema de manos y pies, descamacién periungueal.

a Li;.-’_lfadenopatia cervical aguda no supurativa (1,5 cm).




e p——

lagn

stico diferencial

— Esquema 1 —

Diagnosticos Diferenciales

Medicaciones
MMR Reciente

Contactos enfermos

—=- Reacciton a drogas.

—— Reaccion a vacunas.

- Exantema wiral.

WViajes, mascotas

Sarampidn,
leptospirosis.

Sme. Shock téxico.
Exantema en pliegues — Enf. Kawasaki,
descamacidn mas escarlatina

Exantema pruriginoso —=— Escarlatina,

reaccion a drogas,
dermatitis atopica

Lesiones intraorales

Herpes simple,
discretas:

Coxsackie,
sarampion

Mucositis con placas == Sme. Stevens—

Johnson

Unilateral grupo Estreptococo B
hemolitico.

Estafilococo dorado.
Wirus Epstein-Barr.
Citomegalovirus.
Toxoplasmosis.
Linfadenitis
necrotizante.

Bilateral
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Ritmo, taguicardia /
galope.

Enf. de Kawasaki.
Miocarditis Viral.
Fiebre reumatica.
Linfadenopatia m— AR Juwvenil.
generalizada, 2
esplenomegalia, fiebre,
artritis., curso cronico.
Artritis, dolor
abdominal, /

curso cronico.

Poliateritis nodosa

Uweitis

e Enf. Kawasaki,

leptospirosis, sarcoidosis,
AR juvenil.

Conjuntivitis e Sne. Stevens—Johnson

Exudativa conjuntivitis bacteriana,
adenovirus, enterovirus,
sarampion.

Sintomas — Adenovirus, sarampion.

Tespiratorios

Prurito v lagrimeo—= Conjuntivitis alérgica.

Edema

Enf. Kawasaki.
Descamacién en
dedos de manos
¥ pies

Escarlatina.
Sme. Shock téxico.
Reaccidn a drogas.
Enterovirus.

LINFADENOPATIA
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 El laboratorio arrojé como datos positivos leucocitosis
neutrofilica de 16.500 glébulos blgncos con 80% de granulocitos,
hemoglobina de 9.6 g% con hematocrito de 30%, plaquetas de
250.000/Mmms3.

VSG 68mm
PCR 5mg%
Orina completa con 20 leucocitos, piocitos aislados, PHsg

Hepatograma con TGO 50, TGP 55, bilirrubina 2 mg%, fosfatasa
alcalina y gamma glutamil transpeptidasa elevadas

lonograma con natremia de 133 mEq/ml
La placa de torax fue normal.
El hisopado de fauces dio negativo el test rapido

El electrocardiograma mostro la taquicardia de 130 por minuto
con intervalo PR prolongado, trastornos en la repolarizacion y
signos de sobrecarga izquierda.

* El ecocardiograma fue normal, lo mismo que la ecografia
abdominal
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Evolucion

* Con esta evolucion clinica y estos datos de laboratorio
se decidio iniciar terapéutica con gammaglobulina
endovenosa a una dosis de 2g/kg y AAS a dosis de
1oomg/kg/dia

* El paciente ceso la hipertermia y la irritabilidad mejoro
notoriamente a las 24hs de la administracion de la
gammaglobulina.

* Se otorgo el alta al séptimo dia de internacioén con
controles clinicos semanales. En la tercera semana del
inicio de la enfermedad el paciente presentaba las
siguientes lesiones:






* Se realizé un hemograma que presentaba 750.000
plaquetas por mm3 con leucocitosis en disminucion y
hemoglobina de 11 gho.

* El aspecto del paciente era el siguiente:






* Continuo con acido acetil salicilico a dosis
antiagregante hasta normalizacion del nivel de
plaquetasy con controles de ecocardiograma con

medicion de didmetro de coronarias bimensual
durante el primer afio post enfermedad.

* Se postergo la aplicacion de vacuna de varicela que no
habia recibido por la administracion de
gammaglobulina .

* Y por la administracion de acido acetil salicilico en
forma prolongada se administro vacuna antigripal.

* La evolucion alejada de la enfermedad, fue muy buena



Enfermedad de Kawasaki: Cuadro Clinico

— Tabla 1 -
Fases clinicas de la enfermedad

El sintoma principal es la fiebre alta, acompafiada de
conjuntivitis, queilitis, glositis, exantema, adenitisy carditis.
Los pacientes pueden manifestarse irritables, con mialgias
y artralgias.

Comienza cuando la fiebre, el exantemay la
linfadenopatia tienden a resolver: esta caracterizado
por la presencia de trombocitosis, artritis, descamacion
perineal y de extremidades. Si ocurre la formacién de
aneurismas coronarios, existe el riesgo de muerte stbita.

Se extiende hasta que la eritrosedimentacion retorna
a valores normales. Durante esta fase pueden ser
evidentes los cambios ungueales y artritis de grandes

articulaciones; nuevos aneurismas han sido publicados
en esta fase.




"Ni1os con Enfermedade
Frecuentes y No Tan Raras

* Aproximadamente el 3% de los nifios padecen
enfermedades poco frecuentes que los clasifica
como ninos con necesidades especiales.

-.

Stein R., Bauman U. et al. Framework for identifying children who have chronic
conditions: the case for a new definition. | Pediatr 1993; 122:342-347.



EPF

* Mas de la mitad comienzan a manifestarse en los primeros
anos de vida y muchas de ellas generan el impacto tipico de
las condiciones crénicas discapacitantes o mortales



EPF

* Muchas no tienen cura y producen una gran carga no solo
para el paciente y su familia sino también para los
profesionales intervinientes, el sistema de salud y la
sociedad en su conjunto.
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EPF

* El avance de la medicina de las ultimas décadas ha
determinado un cambio en el campo de la
pediatria moderna. En la actualidad el concepto de
nueva morbilidad pediatrica incluye a este tipo de
enfermedades ademas de aquellas que afectan al
desarrollo, las relacionadas a alteraciones
psicosociales y los sobrevivientes de las nuevas
terapéuticas



Conclusion

* Es importante que los pediatras nos familiaricemos
con el abordaje de estas enfermedades que junto con
los trastornos del desarrollo ,van a ser las patologias
con las cuales nos tendremos que enfrentar
cotidianamente en los proximos afios



Sintesis

Los médicos inferiores tratan la enfermedad de un
paciente. Los médicos mediocres tratan al paciente
como una persona. Los médicos mejores tratan a la
comunidad en conjunto”

Huang Dee Nai-Chang,

Primer Texto Médico Chino, Ainio 2600 A.C.



