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Abdomen agudo como manifestacion inicial de enfermedad
de Kawasaki incompleta y atipica. Caso clinico
Acute abdomen at onset of incomplete and atypical Kawasaki disease.

Case report

Dr. Pablo Garcia Munitis®, Dr. Juan Ves Losada® y Dr. César Montali

RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki es una de las vasculitis mas
frecuentes en nifios y la causa més comin de cardiopatia
adquirida en paises desarrollados. El diagnéstico se basa
en criterios clinicos y no existe, hasta el momento, un test
especifico. El diagndstico y las decisiones terapéuticas resultan
dificiles para el pediatra en los casos incompletos o atipicos
e indefectiblemente surgen interrogantes durante la atencién
de estos pacientes. En nifios con forma atipica o incompleta, la
opciénenfavor deinstaurar el tratamiento con gammaglobulina
parece,almomento,lamasaconsejable. Se presenta un paciente
con abdomen agudo como forma de inicio de enfermedad de
Kawasaki.

Palabras clave: sindrome mucocutineo linfonodular, enfermedad
de Kawasaki, diagnéstico, abdomen agudo.

ABSTRACT

Kawasaki disease is one of the most common systemic vasculitis
in children and the most common cause of acquired heart
disease in developed countries.

Diagnosis relies on clinical findings and there is no specific
test. Diagnosis and treatment decisions are very difficult in
incomplete or atypical cases and questions inevitably arise
during the care of these patients. In children with atypical or
incomplete disease, the option in favor of therapy with gamma
globulin seems currently to be the most suitable one.

A patient with acute abdomen is presented as the initial
symptom of Kawasaki disease.

Key words: Mucocutaneous Lymph Node Syndrome, Kawasaki
disease, diagnosis, acute abdomen.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki (EK) es la
vasculitis mds frecuente en nifos luego de la
purpura de Schoénlein Henoch y la causa mas
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comun de cardiopatia adquirida en paises
desarrollados. El diagnéstico se basa en criterios
clinicos; los estudios de laboratorio no son
especificos para el diagnéstico de EK. Los criterios
diagnédsticos para EK propuestos en 1967 y
modificados con posterioridad contintian siendo
la principal herramienta para el diagnéstico.
Recientemente, Ozen y col. han actualizado estos
criterios! (Tabla 1).

El pediatra general es el primer profesional
que aborda al paciente con sospecha de EK. El
diagnéstico y tratamiento resulta dificil en los
casos incompletos o atipicos e indefectiblemente
surgen interrogantes durante la atencion de estos
pacientes.*”

CASO CLINICO

Paciente de 4 afnos, que ingresa derivado
con cuadro caracterizado por fiebre (7 dias),
vomitos, diarrea, inyeccién conjuntival (4 dias),
irritabilidad y dolor abdominal. Es evaluado
por cirugia y, ante la sospecha de apendicitis
aguda, ingresa a quiréfano. Diagnéstico
posoperatorio: adenitis mesentérica. Al segundo
dia posoperatorio, persiste febril, se agrega artritis
de rodilla y tobillo, edema de manos, pies, escroto
y fisura en labios. La semiologia y el laboratorio,
al momento del ingreso, se detallan en la Tabla
2. Ante la sospecha de EK incompleta, se realiza
laboratorio y ecocardiograma, sin aneurismas de
arterias coronarias (AAC), y se indica tratamiento
con gammaglobulina intravenosa (IVGG) y
aspirina, con resolucién de la fiebre, de los
edemas y del compromiso articular.

A la semana, el recuento de plaquetas
fue normal y el ecocardiograma no present6
alteraciones. A los 10 dias de evolucién, presenté
descamacion de miembros, sin alteraciones
ungulares.

COMENTARIO

El paciente no cumplia los criterios clasicos
para EK. Discriminar entre formas de EK
incompleta o atipica y otras condiciones febriles
se convierte en un reto, incluso para médicos
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experimentados, y teniendo en cuenta que el
diagnoéstico temprano es crucial para prevenir las
complicaciones cardiacas, surgieron interrogantes
que debieron ser aclarados.*®

1. ;Cuales son las limitaciones de los criterios
descritos para el diagnéstico de EK?

La EK debe su nombre al pediatra japonés
que describié este proceso en 1967, el Dr.
Tomisaku Kawasaki, quien reconocié, en un
grupo de nifos japoneses, una enfermedad que
llamé sindrome linfomucocutdneo.’ Si un nifio
presenta manifestaciones clinicas caracteristicas y
desarrolla AAC, el diagnéstico es preciso, ya que,
salvo excepciones, un nifio con AAC seguramente
padece una EK. Esta situacién ocurre en el 20-
25% de los pacientes y, en el resto de los nifios
con sospecha de EK, debe depender de criterios

clinicos a veces subjetivos.**

Los criterios de clasificacién se utilizan
como guia diagndstica en los casos de
EK de presentacién tipica y previenen
el sobrediagnéstico, pero no son capaces de
identificar las formas incompletas o atipicas.

Los nifios que no retnen los criterios y
no presentan AAC pueden padecer una EK
incompleta o atipica. Estas formas representan
entre un 15 y un 20% de los casos.**'? Joffe y col.
encontraron, en su analisis retrospectivo de 44
casos de EK, que 9 (20%) tuvieron formas atipicas.
Estos ultimos tuvieron més alta incidencia de
complicaciones coronarias y, entre el grupo
de los menores de un ano, todos desarrollaron
AAC.3 Por el contrario, algunos pacientes que si
retinen todos los criterios para EK padecen otras
enfermedades. Burns y col., encontraron que 18

TasLa 1. Signos, sintomas y laboratorio en enfermedad de Kawasaki

Criterios de clasificacién*

Fiebre persistente por, al menos, 5 dias (obligatorio) més cuatro de los siguientes:

1. Cambios periféricos en las extremidades o area perineal.

Exantema polimorfo.
Inyeccién conjuntival bilateral.

Gl N

Linfadenopatia cervical.

Cambios en los labios o cavidad oral: enantema de mucosa oral o faringea.

Frente a la presencia de compromiso de arterias coronarias (detectado por ecocardiografia) y fiebre, menos de 4 de los 5 criterios

son suficientes (el niimero exacto de criterios requeridos en estos casos debe todavia ser definido).

Otros hallazgos

- Cardiovascular: anormalidades de arterias coronarias, fallo cardiaco congestivo, pericarditis, miocarditis, aneurismas

de arterias de mediano calibre no-coronarias.
- Miusculo esquelético: artritis, artralgia.

- Gastrointestinal: dolor abdominal, diarrea, hepatitis, ictericia obstructiva, hidrops vesicular, pancreatitis.

- Sistema nervioso central: irritabilidad extrema, meningitis aséptica, parélisis facial, pérdida auditiva.

- Genitourinario: meatitis, uretritis.

- Uveitis anterior.

- Eritema, induracion en sitio de vacuna BCG.
- Descamacion.

Laboratorio en enfermedad de Kawasaki aguda
- Leucocitosis con neutrofilia.

- Elevacion de ERS.

- Elevacion de PCR.

- Anemia.

- Hipoalbuminemia.

- Hiponatremia.

- Trombocitosis después de la primera semana.
- Piuria estéril.

- Elevacion de las transaminasas.

*Ozen.’
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(46%) de 39 pacientes derivados con sospecha de
EK y en los cuales se estableci6 otro diagnoéstico
cumplian con los criterios para EK."

2. ¢Los términos EK incompleta o
atipica significan lo mismo?

Si bien, en algunas publicaciones, estos
términos se refieren a lo mismo,*® la Asociacién
Americana del Corazén (American Heart
Association; AHA, por sus siglas en inglés) y la
Academia Americana de Pediatria (American
Academy of Pediatrics; AAP, por sus siglas en
inglés) recomiendan que el término EK atipica

TaBLA 2. Hallazgos clinicos y de laboratorio al momento del
diagndstico

Incluidos en los criterios clasicos de Ozen’

Fiebre por, al menos, 5 dias.

Cambios periféricos en las extremidades: edema de manos
y pies.

Inyeccién conjuntival bilateral.

Cambios en los labios o cavidad oral: fisura de labios.

Otros

Pericarditis (hallazgo ecocardiografico).
Irritabilidad.

Artritis y artralgias.

Edema de escroto.

Dolor abdominal.

Diarrea.

No observados
Exantema polimorfo.
Linfadenopatia cervical.

Laboratorio

Leucocitos 9000/mm?
Neutrofilos 79%
Hemoglobina 10 g/dl
Plaquetas 169000/ mm?
PCR 104 mg/L
ERS 31 mm/h
TGO 79U/L
TGP 48U/L
Albtimina 2,06 g/dl
Natremia 130 mEq/L
PCR Epstein Barr positivo

No observados
Trombocitosis luego de la 1° semana.
Ausencia de ERS elevada.

ERS: eritrosedimentacién; PCR: proteina C reactiva;
TGO: transaminasa glutdmico oxalacética;
TGP: transaminasa glutdmico pirtavica; Hb: hemoglobina.

se reserve para pacientes con manifestaciones
clinicas que generalmente no se ven en la EK.
Lo que puede ocurrir es que, con la experiencia
acumulada, algunas manifestaciones consideradas
atipicas se vean con una frecuencia que amerite el
cambio de condicién (Tabla 1).

La EK incompleta se debe considerar en
todos los nifios con fiebre persistente asociada a
menos de cuatro de las manifestaciones clinicas
incluidas en los criterios, teniendo en cuenta que
muchas otras enfermedades pueden tener esta
presentacion.>®

Aplicando estas definiciones, y aunque
pueda prestarse a confusioén, un paciente con
fiebre y sospecha de EK podria presentar ambas
formas: incompleta, si no alcanza a reunir los
4 criterios necesarios, y atipica, si presenta una
manifestacién inusual.*?

3. ¢(Puede la EK presentarse como un
abdomen agudo, al punto de ser intervenido?
El compromiso gastrointestinal es
frecuente, incluso al inicio de la enfermedad,
y consiste principalmente en vémitos, diarrea,
anormalidades en la funcién hepatica e hidrops
vesicular. En algunos casos, las manifestaciones
abdominales pueden ser tan agudas y graves
que, simulando apendicitis, son intervenidas.'*'?
Diez (4,6%) de 219 pacientes con diagnoéstico de
EK analizados en dos centros de reumatologia
en Italia requirieron de intervenciones o
procedimientos invasivos.'” Sing y col.
presentaron pacientes cuya manifestacion inicial
principal fue el compromiso gastrointestinal y que
debieron ser intervenidos. Todos evidenciaron
mejoria luego del tratamiento con IVGG."

4. ;Coémo interpretar el hallazgo de serologia
positiva para virus de Epstein Bar (VEB) en
nuestro paciente?

Aunque el papel de los agentes infecciosos
en la EK es controvertido, la epidemiologia
de la enfermedad, su naturaleza endémica y
fluctuaciones estacionales respaldan, al menos,
su rol como agente desencadenante.’*"

Benseler y col., confirmaron el VEB como
agente relacionado con la EK al momento del
diagndstico en 7 de 42 pacientes (16%)."*

5. ¢Coémo puedo diferenciar una EK
de un cuadro infeccioso?

Varias entidades infecciosas y no infecciosas
pueden simular una EK*" (Tabla 3). Benseler y
col., encontraron que, al momento del diagndstico
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de EK, 33% de los nifios presentaron, al menos,
una infeccién confirmada y 64% habian sido
tratados con antibidticos orales previamente. La
presencia de EK e infeccién confirmada no tuvo
implicancias en la forma clinica de presentacion,
respuesta al tratamiento y afecciéon de arterias
coronarias.™

En un estudio que reuni6 informacion de
28 centros, Falcini y col. compararon variables
clinicas y de laboratorio entre 228 nifios de
ascendencia no asiatica con EK incompleta (78%)
o EK atipica (22%) con 71 nifos que padecian
otras enfermedades febriles que simulaban
EK. Encontraron que los casos incompletos
y atipicos presentaron mayor frecuencia de
cambios en las mucosas, conjuntivitis no
purulenta, anormalidades en las extremidades
y descamacion perianal y que la elevacion
de la proteina C reactiva (PCR) y el recuento
de plaquetas fue mayor en estos pacientes,
lo que sugiere, entonces, que, en estos casos,
un ecocardiograma seria obligatorio ya que
anormalidades preaneurisma podrian detectarse
y contribuir a precisar el diagnéstico.?

6. (Qué consecuencias puede traerle al
paciente una conducta expectante y,
en caso de dudas, tratar o no tratar?

Sin el tratamiento con IVGG, se desarrolla
dilatacién coronaria o AAC en 15-25% de los
nifios afectados. La administracién de IVGG en
la fase aguda reduce la prevalencia de dilatacion
coronaria a < 5% y de aneurismas graves a < 1%.
Teniendo en cuenta que el objetivo principal del
tratamiento es prevenir los AAC y que entre 20 y
60% de los nifios que desarrollan AAC no retinen

TasLa 3. Diagnéstico diferencial en enfermedad de
Kawasaki: desérdenes con hallazgos clinicos similares

e Infecciones virales (sarampién, adenovirus, virus
Epstein Barr, enterovirus).

* Infecciones por estreptococo beta hemolitico del
grupo A.

e Sindrome de shock toxico.

* Reacciones de hipersensibilidad.

¢ Linfadenitis cervical.

e Sindrome de Stevens-Johnson.

e Artritis idiopatica juvenil de origen sistémico.

e Fiebre de las montanas Rocallosas.

* Leptospirosis.

* Reaccién de hipersensibilidad al mercurio (acrodinia).

¢ Dengue.

los criterios clasicos de diagnéstico para EK, es
claro que el tratamiento no debe limitarse solo a
los pacientes con EK “tipica”.>**

Identificar a los nifios con riesgo de desarrollar
AAC para disminuir la morbilidad cardiaca en
la EK atipica o incompleta seria la opcién mas
aconsejable en la practica.” Entre los factores de
riesgo relacionados con el desarrollo de AAC,
los investigadores han descrito edad menor de
un afo, sexo masculino, mayor duracién de
la fiebre, falta de respuesta inicial a la IVGG,
menor nimero de sintomas al momento del
diagnostico, hipoalbuminemia, presencia de
aneurismas axilares, hiponatremia, PCR elevada
y plaquetopenia en etapa aguda.

Resumiendo, en nifios con EK incompleta
o atipica, evaluando riesgo-beneficio del
tratamiento con IVGG, la opcién en favor de
instaurar el tratamiento parece, al momento, la
mas aconsejable, a pesar del costo y de no estar
exenta de efectos adversos.>**

7. (Pueden los algoritmos ayudar en la
practica clinica a resolver casos-problema?

La necesidad de elaborar una herramienta que
facilite el diagnoéstico de EK, sobre todo en los
casos dudosos, ha sido proclamada.>™

En el afio 2004, la AHA publicé una guia para
diagnéstico, tratamiento y manejo a largo plazo
de pacientes con EK, respaldada posteriormente
por la AAP. Esta guia incluye un algoritmo
para la identificaciéon de pacientes con EK que
no completan los criterios de diagnostico y que
debieran recibir tratamiento en el momento
adecuado. Fue testeada por Yellen, que comprobd
que el 100% de 53 pacientes con EK incompleta
y AAC hubiesen recibido tratamiento con
IVGG al inicio de la enfermedad al aplicar
estas recomendaciones y sugiri6 la utilidad de
incorporar este algoritmo?® (Figura 1). Ninguna de
las guias propuestas alcanza una sensibilidad y
especificidad de 100%.

CONCLUSIONES

La EK seguird dependiendo de criterios
clinicos hasta que se descubra un test especifico
para su diagnéstico.

Los algoritmos existentes pueden colaborar
con el médico actuante en las decisiones
terapéuticas.

La decisién de tratar o no tratar a un paciente
individual seguird siendo motivo de debate y
responsabilidad del médico tratante. B
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Ficura 1. Algoritmo diagnéstico en enfermedad de Kawasaki incompleto’

(Fiebre > 5 dias + 2 o0 3 criterios clinicos)

( Evaluar caracteristicas del pacientez) <
I

( Consistente con EK ) (No consistente con EK )

fLaboratorio (PCR; ERSD —( EK poco probable )—

\ + ecocardiograma’®

ECOCARDIO + ECOCARDIO + ECOCARDIO -
+ + +

ECOCARDIO -
+

PCR >3 mg/dl PCR <3 mg/dl PCR >3 mg/dl

VSG > 40 mm/h VSG <40 mm/h VSG > 40 mm/h

PCR <3 mg/dl
VSG <40 mm/h

Y Y

Y
Tratamiento Tratamiento* Evaluar pruebas EK poco probable

suplementarias

de laboratorio®

/\

(ﬁ 3 criterios de laboratorio) (> 3 criterios de laboratori(D

/ A A
Persiste febril Afebril Tratamiento

Y

A
Evaluar caracteristicas EK poco probable

clinicas del paciente”
Consulta especializada

EK: enfermedad de Kawasaki; ERS: eritrosedimentacion; PCR: proteina C reactiva; VSG: velocidad de sedimentacion globular.

1. Modificado de Newsburger.'

2. Hallazgos sugestivos y diagnésticos diferenciales de EK (Tabla 1 y 3).

3. El ecocardiograma se considera positivo si presenta alguno de los siguientes hallazgos: puntaje z para la arteria
interventricular anterior o coronaria derecha > 2,5; presencia de aneurismas o > 3 de los siguientes hallazgos sugestivos:
aumento de la refringencia perivascular, ausencia de afinamiento de arteria coronaria, disminuciéon de funcién ventricular
izquierda, regurgitacién mitral, derrame pericardico, puntaje z score para arteria interventricular anterior o coronaria derecha
entre 2y 2,5.

4. Rara vez los pacientes con diagnéstico clinico de EK pueden no mostrar elevaciones significativas en los marcadores de
inflamacion.

5. Las pruebas suplementarias de diagnéstico incluyen albtimina < 3 g/dl, anemia para la edad, aumento de TGP, recuento de
plaquetas > 450000/ mm® después del séptimo dia, leucocitos > 15000/ mm?, > 10 leucocitos en orina.
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