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Enfermedad de Kawasaki. Presentación de 2 casos; uno con hidrops
vesicular

1. SINOVAS, E. J. MENA, C. PASTOR, J. M. MURO,

M. GARRlDO, 1. PADRONES, A. GoNZÁLEZ y F. F. DE LAS rIERAS

RESUMEN: Se presentaron 2 casos de enfermedad de Kawasaki; en uno de ellos se obser
vó la presencia de hidrops vesicular intenso, que evolucionó favorablemente con trata
miento conservador. En ambos se realizó tratamiento con aspirina (100 mg/Kgld) y
gammaglobulina intravenosa, a dosis altas (400 mg/Kg/d). No presentaron afectación
coronaria y la evolución fue favorable. PALABRAS CLAVE: ENFERMEDAD DE KAWASAKI. HI
DROPS VESICULAR. SÍNDROME GANGliONAR MUCO-CUTÁNEO. GAMMAGLOBUUNA INTRAVENO
SA. AsPIRINA.

KAWASAKl DESEASE. 1Wü CASES REPüRT; üNE üF THEM WITH GAllBLAD
DER HYDRüPS. (SUMMARY): We present two cases of Kawasaki disease; one of them
was associated with a large gallbladder hydrops that evolved favorably with conservative,
treatment. Both of them were treated with aspirin (100 mlgrs/Kg/d) and high dose of
intravenous gammaglobulin (400 mlgrs/Kg/d). There was not any coronary artery en
volvement and the evolution was favourable. KEY WORDS: KAWASAKI DESEASE. GAll
BLADDER HYDROPS. MUCOCUTANEOUS LYMPH NODE SYNDROME. lNTRAVENOUS GAMMAGLO·
BUUN. AsPIRIN.

INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Kawasaki (EK), tam
bién conocida como síndrome ganglionar
muco-cutáneo (SGMC), fue descrita por
primera vez en Japón en 1967, por el pe
diatra T. Kawasaki (1). Posteriormente se
ha descrito en todo el mundo, aunque pa
rece existir una incidencia especial en Ja
pón (2, 3, 4). En nuestro país se han pu
blicado alrededor de 80 casos (5, 6, 7, 8,
9, 10) a los que hay que añadir los dos
que son motivo de esta publicación.

Nuestro propósito al publicar estos pa
cientes es aportar dos casos nuevos a la li
teratura y describir una asociación patoló
gica poco frecuente, como es el hidrops

H. Río Hortega. Servicio de Pediatría. Valladolid.

vesicular (11, 12, 13). También nos inte
resa señalar la experiencia del tratamiento
con altas dosis de gammaglobulina intra
venosa (14, 15, 16, 17) Y aspirina (12, 18,
24).

CASUÍSTICA

Caso 1.

Hembra de 4 años 4 meses, que ingre
sa en nuestro Servicio por un cuadro de 5
días de evolución, caracterizado por fiebre
elevada y exantema. Fecha de ingreso 5-9
84.

Antecedentes familiares. 3. o / 3. Un
hermano con alergia antibiótica. Una tía
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con cuadro febril y adenopatía submaxilar,
sin exantema, coincidiendo con el cuadro
de la paciente.

Enfermedad actual. Cinco. días antes
del ingreso, adenopatía subangulomandi
bular y fiebre. Al día siguiente, exantema
máculo-papuloso en tronco, extendiéndose
posteriormente al resto del cuerpo, con
eritema en palmas y plantas.

Exploración al ingreso. Peso: 18.900
gr. Talla: 105 cm. Temperatura: 40°C.

Mectación general. Conjuntivitis bila
teral intensa, no secretora. Exantema
máculo-papuloso. Eritema palmar y plan
tar. Adenopatía submandibular izquierda,
de 3-4 cm. de diámetro. Lengua afram
buensada. Labios rojos y fisurados (Fig.
1). Hepatomegalia de 3 c. Dolor en hipo
condrio derecho.

FIG. 1. Cara del paciente número 1, donde se ob·
serva exantema y labios agrietados y sangrantes

Analítica

• Sangre. Hematies: 4.3 x 10.6 Hb:
11.5 gr. %. Hcto.: 35 %. Leucocitos:
18.600 (cayados, 1 %; segmentados,
85 %; linfocitos, 11 %; monocitos, 3 %).
Plaquetas: 381.000. VSG: 85/108. GOT: 36
mU/ml. GPT: 114 mU/ml. Fosfatasas alca
linas: 437 mU/ml. Bilirrubina total: 1.9
mg(dl %. Proteína C reactiva: + + +. Tí
tulos de Aslo: 612 U Todd (control poste
rior, normal). Proteinograma. Proteínas
totales: 5.9 gr/dl, albúmina: 2.2 gr/dl
(39 %), alfa 1: 8.8 %, alfa 2: 21,6 %,
beta: 14.5 %, garnmaglobulina: 16.3 %.
Inmunoglobulinas. IgA: 157 mg/dl, IgM:
96 mg/dl, IgG: 557 mg/dl; IgE: 30
VI/ml; C3: 127 mg/dl; C4: 44 mg/dl.

Serología. Paul Bunnell: Negativo. Ag
HBs; Negativo. Proteus X019 y OX2: Ne
gativos. Fenómeno LE, ANA, Waller Rose y
Latex: Negativos. Virus de herpes simple
(VHS) con seroconversión positiva: 1/60
1/512.

FIG. 2. Rx. simple de abdomen, donde se ve des
plazamiento de asas intestinales producido por el hi

drops vesicular
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Orina. Densidad: 1020. Sangre: + +.
Proteínas: O. 17 gr %. Sedimento: 4-5
leucocitos /campo.

Bacteriología. Frotis faringeo y nasal:
Flora normal. Coprocultivo: Normal. Uro
cultivo: Negativo. Hemocultivo: Negativo.

Radiología. Tórax: Discreto aumento
de la silueta cardiaca (ICT = 0.57) con
pinzamiento del seno costo-diafragmático
derecho al 4. o día de ingreso. Controles
posteriores normales.

Electrocardiograma. Alteraciones de la
repolarización, con descenso de ST al 4. o

día de ingreso. Controles posteriores nor
males.

Electroencefalograma. Normal.

Ecocardiograma bidimensional. Repeti
do en 4 ocasiones, normal.

FIG. 3. Eco abdominal, mostrando el hidrops vesci
cular

Evolución. Al 3. er día de ingreso, pre
senta masa abdominal blanda en hipocon
drio derecho, que sobrepasa la línea um
bilical, llegando hasta fosa iliaca derecha:
dicha masa, desplaza asas intestinales
en la radiografía simple de abdomen (Fig.
2) Y en la eco abdominal se identifica

como vesícula biliar de gran tamaño (Fig.
3), de 18 cm. de longitud por 7 cm de
anchura, que disminuye a las 2 semanas
de evolución. Otros datos evolutivos que
dan recogidos en la fig. 4; presentando
además, artralgias y cierto grado de con
tractura muscular y edema en facies y
tronco.

Se realizó tratamiento con ácido acetil
salicílico a dosis de 100 mg/Kg/día du
rante 2 semanas, reduciéndose progresiva
mente la dosis, a 30 mg/Kg/d, que se
mantuvo durante varios meses, por existir
una trombocitosis persistente durante ese
tiempo. Gammaglobulina intravenosa a
altas dosis (400 mg/Kg/día) durante 4
días.

Los controles evolutivos posteriores no
presentaron ninguna alteración clínica,
eléctrica o analítica, excepto la tromboci
tosis mencionada.

Caso 2.

Varón de 3 años, que ingresa en el
Servicio con un cuadro de 10 días de evo
lución de fiebre elevada y exantema el día
anterior al ingreso. Fecha de ingreso 8-11
89.

Antecedentes familiares. 4/4. Madre
con nefrolitiasis y padre con hepatopatía
alcohólica y bocio.

Antecedentes personales. Amigdalitis
de repetición. Convulsiones febriles en 6
ocasiones y EEG normal, estando en trata
miento con fenobarbital.

Enfermedad actual. Fiebre mantenida
con faringoamigdalitis que no cede a tra
tamiento con antibióticos. El día antes del
ingreso, exantema máculo-papuloso en ca
ra y tronco, rinorrea, conjuntivitis y foto
fobia.
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FIG. 4. Evolución de algunos síntomas

Exploración flsica. Peso: 13.880 gr. Ta
lla: 99 cm. Temperatura rectal: 40.5°C.
Exantema polimorfo, máculo-papuloso
confluente en cara, tronco y extremidades.
Adenopatías submandibulares, una de 3
cm. de diámetro. Conjuntivitis. Lengua
aframbuesada. Labios fisurados y agrieta
dos. Hígado de 1 cm. bajo reborde costal.
Crepitantes en bases pulmonares.

Analítica.

Sangre. Hematíes: 4.2 x 10. Hb: 12
gr/dl %. Leucocitos: 6.300 (80 % seg
mentados, 14.4 % linfocitos, 2 % mono
citos, 2 % eosinófilos). Plaquetas:
278.000/cc. VSG; 35/72. GOT: 52 mUo
GPT: 35 mUo Proteínas totales: 5.58
gr/dl % (albúmina: 3 gr %, alfa 1:
6.4 %, alfa 2.21 %, beta: 12.7 %, gam
ma: 6.3 %). Aslo: 32 U. Todd. Proteína

C: + + +. IgG: 546 gr/dl %, IgA: 61
gr/dl %, IgM: 54 gr/ml %.

Serología. Sarampión: IgG = positiva,
IgM = negativa (vacunado anteriormente
de sarampión). HVS: IgG e IgM = negati
vas. Rubeola: IgG e IgM = negativas. To
xoplasma: IgG e IgM = negativas. Paul
Bunnell: Negativo. Epstein Barr: IgM =

negativa. Citomegalovirus: IgG e IgM =

negativas. Proteus OX2 y OX19: negati
vos. Virus respiratorio sincitial (VRS): posi
tivo. Serología Rickettsias: Negativa.

Orina. Densidad: 1005. pH: 6. Protei
nas y glucosas: Negativas. Urea: 12.2 gr/l.
Na: 10 mEq/l. K: 33 mEq/l. CI: 10
mEq/l. Sedimento: Normal.

Bacteriología. Frotis faríngeo y nasal:
Flora normal. Urocultivo y hemocultivo:
Negativos.
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Radiología. Tórax: Normal.

Electrocardiograma. Normal.

Electroencefalograma. Normal.

Ecocardiograma bidimensional. Nor-
mal en 3 ocasiones.

Evolución. Los datos clínicos evolutivos
quedan recogidos en la fig. 4. Siguió tra
tamiento con ácido acetil-salicílico a 100
mg / Kg / d, inicialmente, reduciéndose
paulatinamente la dosis, a 30 mg /Kg/d
durante 2 meses. También se administró
garnmaglobulina intravenosa a la dosis de
400 mg/Kg /d durante 4 días. Las revisio
nes en policlínica no mostraron alteracio
nes clínicas, analíticas ni eléctricas.

CoMENTARIOS

La EK se define por una serie de sínto
mas clínicos mayores o principales ya des
critos por Kawasaki (1) Y posteriormente
concretados por el Comité de Investiga
ción del SGMC. Tabla 1. (12, 19).

La etiología de la enfermedad es des
conocida, y según algunos estudios epide
miológicos, no hay transmisión interhu
mana (19); no obstante se ha descrito ma
yor incidencia familiar que en el resto de
la población (20). Muchos agentes infec
ciosos se han encontrado en la EK, tales
como: propionobacterium acnes, retrovi
rus, rotavirus, rickettsias, virus de Epstein
Barr, etc. (10, 12, 19, 22), pero más bien
parecen asociaciones ocasionales, que ver
daderos causantes del cuadro. También ha
sido señalado por algunos, que el desenca
denante de la EK fuera algún agente tóxi
co (21). En uno de nuestros pacientes (ca
so 1), se observó una seroconversión posi
tiva a VHS y en el otro (caso 2), se detectó
un VRS positivo.

Es más frecuente en niños asiáticos, al
parecer relacionado con el antígeno HLA

BW22 (3, 4, 12), siendo de mayor inciden
cia, en menores de 5 años, con discreto
predominio de varones.

En la patogenia parece que juega al
gún papel la existencia de anticuerpos líti-

.TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICaS DE LA ENFERMEDAD DE KAWASAKI

1) Fiebre de más de cinco días de evolución y al menos cuatro de los cinco signos siguientes:

1) Inyección conjuntival bilateral.

2) Cambio mucosa oral:
- Lengua aframbuesada.
- Enantema orofaríngeo.
- Labio fisurado, seco, eritematoso.

3) Cambios en extremidades:
- Palmas - plantas: eritema.
- Manos - pies: edema indurado.
- Dedos: descamación.

4) Exantema polimorfo de predominio en el tronco.

5) Adenopatía cervical.

11) Estos síntomas y signos no se deben a otro cuadro.

(Center for Disease Control. Modificado por Morens, 1978).
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cos circulantes, que podrían producir le
siones endoteliales (16, 19, 22).

Algunos a.a. han señalado a la trom
bocitosis como factor de riesgo y posible
inductor de vasculitis y formación de
aneurismas (19, 22). Se han detectado an
ticuerpos anticardiolipina en proporción
importante (47 %), en pacientes con EK;

dichos anticuerpos podrían tener relación
con las alteraciones de la coagulación (25).

Los síntomas clínicos principales que
dan recogidos en la tabla 1 (12). Se han
sañalado tres fases en la enfermedad: a)
Aguda: Con fiebre, conjuntivitis y linfoa
denopatías, de una duración aproximada
de una semana. b) Subaguda: Con exan
tema y descamación ungueal. En esta fase
suelen aparecer las complicaciones vascula
res y la trombocitosis. La duración es de
2-3 semanas. c) Convalecencia: Con dismi
nución de todos los síntomas y con una
duración entre 3-S semanas (12, 22).

La alteraciones cardiovasculares ten
drían una importante connotación en el
pronóstico. Se han descrito alteraciones en
el ECG y cardiomegalia, hasta en el 70 %
de los pacientes (12), pero las complicacio
nes más graves serían los aneurismas e in
fartos coronarios, que se encuentran en un
15-27 % de los casos de EK. La detección
puede realizarse mediante ECG y ecocar
diograma bidimensional (9, 23, 24). En
uno de nuestros pacientes (caso 1), existie
ron alteraciones eléctricas en el ECG y
trombocitosis, pero no se detectaron aneu
rismas o infartos coronarios.

El caso 1 presentó también una asocia
ción patológica poco frecuente, como es la

existencia de un hidrops vesicular, que
evolucionó favorablemente, con tratamien
to conservador. Según algunos a.a. (11,
12, 13, 19), estaría relacionado con una
vasculitis o serositis inespecífica y su evolu
ción es autolirnitada.

No hay tratamiento específico, no obstan
te, la utilización de ácido acetil salicílico
parece útil, ya que, tendría una acción a
nivel plaqueta-endotelio, con disminución
de troboxano, previniendo los aneurismas
y las trombosis (19, 24). El uso de los cor
ticoides estaría contraindicado, ya que, se
gún algunos a.a. (12, 19), facilitaría la
formación de aneurismas. Ultimamente,
se ha utilizado también, con frecuencia, la
garnmaglobulina intravenosa en altas do
sis, durante 4 días. Su acción parece im
portante, al disminuir la reacción inmune,
produciendo una prevención de las com
plicaciones cardiovasculares (15, 16, 17).
La dosificación de estos medicamentos ha
sido discutida, pero la más utilizada es la
recomendada por el Comité de Enferme
dades infecciosas de la Academia America
na (15), que aconseja garnmaglobulina in
travenosa en dosis altas (400 mg/Kg/d,
durante 4 días) y aspirina (SO-lOO)
mg/Kg/d, durante S semanas).

La mortalidad ha disminuido, de un
2 %, a un 0.3 % (22), hecho que parece
estar relacionado con la prevención de las
complicaciones cardiovasculares. Existiría
una mortalidad mayor en niños varones,
con edad inferior a 12 meses (24).

Un diagnóstico precoz y un tratamien
to profiláctico son importantes para dismi
nuir las complicaciones cardiovasculares, y
por tanto, la mortalidad (10).
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