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SINDROME MUCOCUTANEO LINFONODULAR

A comienzos de la década de 1960 fue descrita una 
enfermedad nueva que afectaba a niños pequeños en 
Japón.
En 1967, Tomisaku Kawasaki'91 recopiló 50 casos y 
llamó a esta patología síndrome mucocutáneo linfono- 
dular (m u c o c u ta n e o u s  ly m p h o d e  s y n d ro m e , M C L S ) . 
Posteriormente pasó a denominarse Enfermedad de 
Kawasaki (K a w a sa k i's  D is e a s e , K D ) .
El proceso fue sistematizado por el Comité Japonés de 
Investigación del Síndrome Mucocutáneo Linfonodular 
en 1974 y en 1978 por Morens, según se detalla a 
continuación:"0-,8'41

A. SINTOMAS PRINCIPALES
•  Fiebre que no responde a los antibióticos durante 

1-2 semanas.
•  Congestión bilateral de la conjuntiva ocular.
•  Cambios en labios y cavidad oral:

-  Sequedad, enrojecimiento y fisuras en labios.
-  Protuberancia de las papilas linguales (lengua de 

frambuesa).
-  Enrojecimiento difuso de la mucosa oral y 

faríngea.
•  Cambios en la periferia de las extremidades:

-  Rubicundez de palmas y plantas (estadio inicial).
-  Edema indurativo (estadio inicial).
-  Descamación membranosa de la punta de los 

dedos (convalecencia).
•  Exantema polimorfo en tronco, sin vesículas ni 

costras.
•  Tumefacción aguda y no purulenta de los ganglios 

linfáticos cervicales, de 1,5 cm o más de diámetro.
B. OTROS SINTOMAS O HALLAZGOS 

SIGNIFICATIVOS
•  Carditis, especialmente miocarditis y pericarditis.
•  Diarrea.
•  Artralgia o artritis.
•  Proteinuria y aumento de leucocitos en sedimento 

urinario.
•  Cambios en tests sanguíneos:

-  Leucocitosis con desviación a la izquierda.
-  Leve descenso de los eritrocitos y niveles de 

hemoglobina.
-  Aumento de la velocidad de eritrosedimentación.
-  Proteína C reactiva positiva.
-  Aumento de alfa dos globulina.
-  Antiestreptolisina O (ASO) negativa.

• Cátedra de Enfermedades Infecciosas.

-  Leve aumento de transaminasas.
-  Aumento de IgE ocasional.
-  Cultivo de hisopado de fauces negativo.
-  Trombocitosis (entre 500.000 y 2.000.000 por 

m m J ).

•  Cambios observados ocasionalmente:
-  Meningitis aséptica.
-  Ictericia leve o discreto aumento de transaminasa. 

Morens simplifica el diagnóstico en los criterios 
siguientes:"3-41
a) Fiebre de 5 ó más días.
b) Presencia de 4 de las siguientes 5 condiciones:

1. Inyección conjuntival bilateral.
2. Cambio/s en las membranas mucosas del tracto 

respiratorio superior, tales como:
-  Congestión faríngea.
-  Congestión labial.
-  Labios secos, fisurados.
-  Lengua de frambuesa.

3. Cambio/s en la periferia de las extremidades, 
tales como:
-  Edema periférico.
-  Eritema periférico.
-  Descamación.
-  Descamación periungueal.

4. Rash, primeramente en tronco, polimorfo pero 
no vesicular.

5. Linfoadenopatía cervical.
c) Enfermedad que no puede ser explicada por otro 

proceso morboso conocido.
Presentamos el primer caso asistido en nuestro medio.
PRESENTACION DEL CASO
S. D., 4 años, ingresó el 7/11/1978 al Servicio de 
Enfermedades Infecciosas, Sala 5, cama 125, del Hos
pital Interzonal Especializado de Agudos "Superiora 
Sor María Ludovica" de La Plata.
Historia clínica 86072.
Enfermedad actual
Comenzó el 4/11/1978 con un cuadro caracterizado 
por fiebre elevada, 39-40°, seguida 4 horas más tarde 
por lesiones exantemáticas eritemato-máculo- 
papulosas en mejilla derecha y palmas. En pocas horas 
el exantema se generalizó y se hizo confluente en 
palmas y plantas. Continuó febril, con sensorio depri
mido y somnoliento:
No hay antecedentes de ingesta de medicamentos, 
tóxicos ni contacto con personas con alguna enferme
dad eruptiva ni contacto con animales enfermos.
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Antecedentes
Prematuro, nacido con circular de cordón. Vacunación 
completa. Internado por gastroenteritis a los 6 meses de 
edad. Amigdalitis a repetición. Amigdalectomizado 5 
meses atrás.

Examen físico practicado al ingreso
Exantema eritemato-máculo-papuloso, con lesiones de 
0,5 a 2 cm de diámetro, confluente en algunas zonas 
(palmas, rodillas y plantas), induradas y tensas, vitro- 
presión positiva. Adenopatías discretas submaxilares e 
inguinales. Congestión conjuntival bilateral. Enantema 
bucofaucial eritematoso. Labios fisurados, rojos y se
cos. Lengua aframbuesada. Hígado con una altura total 
de 6,5 cm y bazo no palpable.

T A B L A  N° 1
Exámenes complementarios practicados durante la 

evolución de la enfermedad
(S. D ., historia clínica 86072)

Días de evolución

2 4 10

Hemograma ...............  I 15.100 L: 9.900 L: 13.000
%  neutrófilos ............. 58 47 33
Plaquetas/mm3 .......... — 340.000 500.000
TGP ................................ — 12 UK 18 UK
TGO ................................ — 58 UK 40 UK
Eritrosedimentación . 20 mm 30 mm —
Proteína C .................... — +  +  + —
ASO ................................ — 250 UT —
C3 ..................................... — 1 30 mg % —
Proteinograma............ — Alfa 2:1,1 g % — ■
Orina .............................. Normal Normal Normal
Hisopado faríngeo . . — Negativo —
HBs Ag y anti HBs — Negativo Negativo

Evolución
Fue favorable en 15 días. Durante la hospitalización 
aparecieron nuevas lesiones exantemáticas, confluye
ron otras en cuello y algunas tenían componente 
petequial. Iniciaron su involución y se produjo una 
descamación fina, más evidente en la extremidad distal 
de los dedos.

-  Enantemas: labial, orofaucial y conjuntival.
-  Lesiones exantemáticas confluentes, induradas y 

tensas en palmas y plantas.
-  Descamación final.
-  Discreto infarto ganglionar en cuello.
-  Ausencia de antecedentes sobre ingesta de medica

mentos, tóxicos y contacto con personas con enfer
medad eruptiva y/o animales enfermos.

-  Leucocitosis.
-  Leve aumento de la velocidad de eritrosedimenta- 

ción.
-  Proteína C reactiva positiva + + +.
-  Aumento de la alfa 2 globulina en el proteinograma.
-  Antiestreptolisina O normal.
-  Leve aumento de TGO.
-  Bacteriología del hisopado faríngeo negativo.
-  Trombocitosis en la muestra del 10" día.
-  HBs Ag y antiHBs negativos.
-  Estudio histopatológico de piel compatible.

Diagnóstico diferencial
Se planteó con los siguientes procesos:
-  E sc a r la t in a . El exantema es de tipo micropapular. El 

enantema sólo coincide con la lengua de frambuesa. 
Laboratorio específico y responde a la terapia anti- 
biótica.

-  S ín d ro m e  d e  C ia n n o t i  C ro s t i . No presenta enante
ma, cursa con hepatitis y el HBs Ag es positivo.

-  S ín d ro m e  d e  S te v e n s - lo h n s o n . Presenta graves lesio
nes peri y pluriorificiales. El exantema es también 
vesicular. Lesión en escarapela característica.

-  E n te ro v iro s is  e x a n te m á tic a . No evolucionan con le
siones distales ni descamación. El enantema es 
eritematoso, ramoso, petequial, vesicular o mixto. 
Presenta normo o leucopenia.

-  E ritem a  p o l im o r fo .‘6I El exantema habitualmente es 
de tendencia centrípeta. Los antecedentes son orien
tadores, difieren el enantema y los datos de los 
exámenes complementarios.

-  N e c ro s is  e p id é rm ic a  tó x ic a . Cursa con vesículas y 
necrólisis características.

-  P o lia rte r it is  n u d o sa  in fa n t i l .13'

Otros estudios
La radiografía de tórax fue normal, como así también el 
electrocardiograma y el examen cardiovascular.
Se realizó toma biopsia (por punch) de una lesión 
nueva de muslo izquierdo el día 8/11/1978. El informe 
anatomopatológico fue: epidermis con focos de exose- 
rosis y exocitosis. En dermis algunos infiltrados infla
matorios agudos dispersos y focos de edema. Diagnós
tico: imagen no específica de lesión aguda, compatible 
con el diagnóstico clínico presuntivo de síndrome 
mucocutáneo linfonodular.

Diagnóstico clínico presuntivo
Síndrome mucocutáneo linfonodular, basado en los 
siguientes elementos:
-  Fiebre de varios días de duración.
-  Exantema eritemato-máculo-papuloso polimorfo 

con ausencia de vesículas.

CONSIDERACIONES EPIDEMIOLOGICAS Y 
ETIOPATOGENICAS
Epidemiología
Desde las primeras descripciones de Kawasaki hasta 
1978 se certificaron en Japón más de 10.000 casos. 
Fue observado121 en Corea, Taiwan, Filipinas, Australia, 
Canadá, México, Gran Bretaña, Bélgica, Dinamarca, 
España, Italia, Grecia, Alemania Occidental, Suecia y 
Turquía.
En los Estados Unidos, en el período 1976-1978, se 
describieron 261 casos en el Centro para Control de 
Enfermedades.
La presentación es esporádica, aunque se describieron 
brotes en los Estados Unidos, Japón y Grecia.
En los casos japoneses la edad promedio es de 1 año. El 
80 % no supera los 5 años. La relación masculino/ 
femenino 1,5 a 1,0 y la letalidad de 2 %.
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Etiopatogenia
La etiología sigue siendo desconocida. Se han propues
to diversas hipótesis:
-  Etio log ía m ic ro b ia n a /41 por P s e u d o m o n a s  

a e ru g in o s a .iU)
-  Origen alérgico, en particular por el aumento de IgE 

registrado en numerosos casos. Se imputan como 
desencadenantes detergentes químicos.

-  Rickettsias: por el hallazgo por microscopía elec
trónica de cuerpos compatibles en el citoplasma de 
los macrofagos y células endoteliales de las 
arteriolas."01

-  Respuesta atípica a una enfermedad viral común.
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