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Resumen

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda de
etiologia desconocida. Clinicamente, se caracteriza por la pre-
sencia de fiebre, conjuntivitis, cambios en las extremidades,
exantema, afectacion de los labios y la mucosa oral, y linfade-
nopatfa. La hidropesia vesicular se ha descrito en aproximada-
mente el 10-15% de los pacientes con EK. Esta enfermedad es el
proceso febril mas frecuentemente asociado a hidropesia vesicu-
|lar. Es necesario sospechar la EK ante una hidropesia vesicular
aguda febril para no demorar la instauracion del tratamiento
adecuado.

Aportamos el caso de un paciente de 8 afos de edad, ingre-
sado por presentar fiebre e hidropesia vesicular, en el que se
diagnosticé una EK.
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Abstract

Title: Hydrops of the gallbladder as a form of presentation of
Kawasaki disease

Kawasaki disease (KD) is an acute vasculitis of unknown ae-
tiology. Clinically it is characterised by fever, conjunctivitis, chan-
ges in the extremities, exanthema, involvement of the lips and
oral mucosa and lymphadenopathy. Hydrops of the gallbladder
has been described in approximately 10-15% of patients with
KD. This disease is the febrile condition most frequently associat-
ed with hydrops of the gallbladder. KD must be suspected in the
event of acute febrile hydrops of the gallbladder so as to avoid
delays in the start of an appropriate treatment.

We present the case of an 8-year-old patient admitted for
fever and hydrops of the gallbladder, and diagnosed with KD.
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Introduccion

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda febril
de causa desconocida, que afecta predominantemente a nifios.
Se caracteriza por la presencia de fiebre, conjuntivitis, cambios
en las extremidades, exantema, afectacién de los labios y la
mucosa oral, y linfadenopatia.

Es un proceso autolimitado con resolucion en unos 10 dfas; sin
embargo, es posible la aparicién de complicaciones graves, co-
mo los aneurismas coronarios en aproximadamente el 20% de
los pacientes no tratados. Con el tratamiento, el porcentaje des-
ciende a menos del 5%, por lo que su diagnéstico precoz resulta
fundamental. La hidropesia vesicular es un proceso muy infre-
cuente en los nifios. El proceso febril mas frecuentemente aso-
ciado a la hidropesfa vesicular es la EK, por lo que esta posibili-
dad diagnéstica debe tenerse en cuenta desde el principio.

Caso clinico

Paciente de 8 afios de edad, que ingresa por fiebre y afectacion
del estado general.

Fecha de recepcién: 17/11/2008. Fecha de aceptacién: 18/02/2009.

No presenta antecedentes personales ni familiares de
interés. Se trata de un paciente inmigrante procedente de
Marruecos, que habia estado de vacaciones en su pais ha-
cfa un mes.

El Gnico antecedente patolégico de interés es una amigda-
lectomia a los 4 afios por absceso parafaringeo.

Presenta un cuadro de 4 dias de evolucién, con fiebre (38-
39 °C) y algtin vémito esporadico, sin otra sintomatologia aso-
ciada. Recibié tratamiento las Gltimas 48 horas con amoxicilina
a cargo de su pediatra, sin presentar mejoria.

En la exploracién fisica destaca una temperatura axilar de
39°C, un mal estado general, y un exantema micromacular eri-
tematoso generalizado, no pruriginoso.

El abdomen es blando, depresible, sin masas ni viscerome-
galias, y presenta un dolor selectivo a la palpacion del hipocon-
drio derecho. El peristaltismo esta conservado.

La faringe esta congestiva y la lengua depapilada (figura 1).
El resto de la exploracién es normal.
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Figura 1. Lengua
depapilada

Figura 2. Ecografia abdominal. Distension de la vesicula biliar
sin presencia de cdlculos ni signos inflamatorios

Se realizan las siguientes exploraciones complementa-
rias:

e Hemograma: 13.900 leucocitos (87,7% N, 5% L, 4,7% M,
2,4 E); hemoglobina 13 g/dL, hematies 4,92 X 108/uL, pla-
quetas 308.000.

e Sedimento de orina: 15-20 leucocitos/campo.

e Bioguimica: proteina C reactiva (PCR) 235 mg/L (0-6), AST
42 U/L (5-38), ALT 59 U/L (5-40), bilirrubina 5,4 mg/dL, urea
24 mg/dL (10-50), creatinina 0,79 mg/dL (0,5-1,3), sodio
133,3 mmol/L (135-145), potasio 2,96 mmol/L (3,5-5,1), cloro
92,5 mmol/L (98-106), amilasa 57 U/L (0-110).

e Hemostasia: tiempo de protrombina 1,37 s (0,85-1,3), PTTA
31,4 5(24,92-35,19).

e Radiografia de térax normal.

e Fcografia abdominal: distensién de la vesicula biliar, sin le-
siones calculosas ni signos inflamatorios (figura 2).

Figura 3. Inyeccion conjuntival bilateral sin exudados

Figura 4. Labios
fisurados

Con el diagnéstico inicial de sindrome febril e hidropesia vesicu-
lar, se instaura tratamiento con antitérmicos y cefotaxima, y se
prosigue el estudio con la realizacion de las siguientes pruebas:
hemocultivo, urocultivo, frotis faringeo, deteccion directa de es-
treptococo grupo A en la faringe, serologias para CMV, EB, Sal-
monella, Brucella, parvovirus, virus de la hepatitis By C, Rickett-
siay Leptospira, y Mantoux. Todas ellas resultaron normales.

Al tercer dia de ingreso el paciente presenté inyeccion con-
juntival (figura 3), labios fisurados (figura 4) y la aparicién de
una adenopatia laterocervical, por lo que fue diagnosticado de
EK. Se administré tratamiento con 4cido acetilsalicilico (AAS)
y gammaglobulinas, y la fiebre desaparecid en 48 horas; la leu-
cocitosis y la PCR también se normalizaron en pocos dfas. Tan-
to la ecocardiografia efectuada en el momento del diagnéstico
como las siguientes pruebas fueron normales.
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Figura 5. Descamacion de las manos y los pies

A los pocos dias se produjo la descamacion de las manos y
los pies (figura 5).

La hidropesfa vesicular desapareci 4 dias después de inicia-
do el tratamiento, y el paciente permanecié asintomatico.

Discusion

En un paciente afectado de un cuadro febril con dilatacién de

la vesicula biliar se puede plantear inicialmente el diagnéstico

diferencial entre tres procesos:

e Colecistitis aguda calculosa: por obstruccion y/o sobreinfec-
cién de una vesicula litidsica. Suele estar asociada a proce-
sos que favorecen la formacidn de litiasis, especialmente las
enfermedades hemoliticas crénicas.

e Colecistitis aguda acalculosa: inflamacién de la vesicula bi-
liar en ausencia de cdlculos. Es una entidad rara en pedia-
tria, y suele ser secundaria a infecciones por estreptococo,
Salmonella, Leptospira, Ascaris o Giardia, asi como a trau-
matismos o vasculitis'?.

e Hidropesfa vesicular aguda: distensién sin signos inflamato-
rios de la vesicula biliar, no debida a célculos, anomalias
congénitas o infecciones del arbol biliar®.

Clinicamente, es dificil distinguir los tres procesos, puesto que
todos pueden presentar fiebre, ictericia, dolor en el hipocondrio
derecho o el epigastrio y vémitos. La realizacion de una ecografia
abdominal permite diferenciarlos en muchas ocasiones®.

En el caso clinico comentado, la ecografia permite descartar
las colecistitis por la falta de signos inflamatorios de la vesicu-
la, por lo que el diagnéstico diferencial se centraria en la hidro-
pesfa vesicular asociada al sindrome febril.

La hidropesia vesicular®® es un proceso muy infrecuente en
los nifios. El proceso febril mas frecuentemente asociado a la

hidropesia vesicular es la EK”. Ademas, se ha asociado a otros
cuadros: infecciones estreptocdcicas o estafilocécicas, leptos-
pirosis, ascaris, oxiuros, anemia de células falciformes, fiebre
tifoidea, talasemia, nutricién parenteral, ayuno prolongado,
hepatitis virica, sepsis, pdrpura de Schénlein-Henoch, adenitis
mesentérica o enterocolitis necrosante.

En nuestro caso, estos procesos se excluyeron por las carac-
teristicas clinicas y la realizacién de las exploraciones comple-
mentarias citadas.

La EK es una vasculitis febril aguda, descrita inicialmente en
Japon en 19678 y en Inglaterra en 1974°. Japon es el pais que
presenta una incidencia maxima: 1/1.000 nifios menores de 5
afios'. En Estados Unidos™ e Inglaterra'?, oscila entre 6y 18
casos/100.000.

La etiologia se desconoce. Se considera como teoria patogé-
nica mas probable un trastorno autoinmune desencadenado por
un agente infeccioso que, mediado por complejos inmunes circu-
lantes o por IgA, acabaria lesionando el endotelio vascular.

Clinicamente se manifiesta como una enfermedad aguda,
con fiebre alta y prolongada. Otras manifestaciones clinicas
son las siguientes: inyeccion conjuntival sin exudados, eritema
de la mucosa oral, lahios secos y fisurados, eritema y tumefac-
cion de las manos y los pies, exantema polimorfo y adenopatia
cervical. Otras posibles manifestaciones son meningitis asép-
tica, pardlisis facial, dolor abdominal, hidropesia vesicular, ar-
tritis y piuria estéril, entre otras’.

Para el diagnéstico se requiere la presencia de fiebre de méas
de 5 difas, y al menos 4 de los 5 siguientes criterios: inyeccion
conjuntival, cambios en la mucosa orofaringea, cambios en las
extremidades, exantema y adenopatfa cervical. Actualmente
se considera que existen muchas formas incompletas y atipi-
cas de la enfermedad's.

No se dispone de exploraciones complementarias diagndsti-
cas de la enfermedad, pero son caracteristicas la presencia de
leucocitosis con desviacién izquierda, incremento de reactantes
de fase aguda y trombocitosis a partir de la segunda semana.
Otros hallazgos posibles serfan los siguientes: pleocitosis con
proteinorraquia y glucorraquia normales, aumento de las transa-
minasas, leucocituria y cambios en el lipidograma, entre otros.

Desde hace tiempo se sabe que la administracion de AAS y
gammablobulinas se muestra eficaz para reducir la duracion de
la enfermedad, especialmente sus posibles complicaciones
cardiacas™.

La hidropesfa vesicular se ha descrito en aproximadamente
el 10-15% de los pacientes con EK''8. La causa por la que
puede aparecer se desconoce, pero se especula con una posi-
ble inflamacion periportal y del cistico™". Suele presentarse
en las 2 primeras semanas de la enfermedad, y en ocasiones
constituye su forma de inicio’'®. A veces se presta a confusion
con el desarrollo de un abdomen agudo®. El diagndstico habi-
tualmente se establecera mediante ecografia?'.
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La hidropesfa presenta un curso habitualmente autolimitado,
con tendencia a la resolucién?? en pocos dias, aunque se han
descrito casos de perforacion® u otros en que las molestias
abdominales persisten durante bastante tiempo por la altera-
cion de la motilidad?*. Entre los casos que han requerido ciru-
gfa, la colecistostomia o el drenaje percutaneo son las técnicas
méas empleadas, aunque en ocasiones se ha requerido la reali-
zacion de una colecistectomiaZ.

Como comentario final, queremos subrayar que, en los pa-
cientes con hidropesfa vesicular febril, una opcién diagndstica
que debe tenerse muy presente es la EK para poder realizar un
tratamiento precoz.
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