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Hepatitis colestasica en la
enfermedad de Kawasaki
resistente a inmunoglobulinas

@ Croni bl af

Cholestatic hepatitis in
immunoglobulin-resistant Kawasaki disease

Sr Director:

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda
de etiologia incierta que es la causa principal de cardio-
patia adquirida en nifios de los paises desarrollados. La
mayor incidencia afecta entre los nifios de 6 meses a 5 afnos
(en nuestro medio 15,1/100.000), aunque se puede presen-
tar a cualquier edad, incluso adultos’. Entre la clinica que
puede presentar se encuentra la hepatitis colestasica y la
hepatoesplenomegalia, siendo parametros que aunque no
entran en los criterios diagndsticos clasicos, se han
relacionado como predictores de mala respuesta a la inmu-
noglobulinas como es en nuestro caso.

Escolar varon de 6 aiios que ingresa procedente de urgen-
cias por presentar fiebre alta desde hace 3 dias asociada a
adenopatia laterocervical derecha de 4 x 5cm, sin presentar
mejoria tras la pauta de amoxicilina-clavulanico oral a dosis
correctas. Presenta una analitica con proteina C reactiva
(PCR): 259 mg/l (normal PCR<5mg/l) y linfocitos activa-
dos, por lo que se pauta cefotaxima endovenosa y se pide
serologia de virus. Al tercer dia del ingreso (5.° de fiebre)
el paciente presenta empeoramiento con inyeccion conjun-
tival, labios fisurados, exantema generalizado, edema de
manos, hepatoesplenomegalia e ictericia de piel y muco-
sas. Analitica: GOT: 79U/l, GPT: 192U/l, GGT: 241U/l, FA:
354U/, bilirrubina total: 5,75mg/dl, bilirrubina directa:
5,07, albumina: 2,6g/dl, NT-pro-BNP: 14.700pg/ml (nor-
mal <150 pg/ml), coagulacién normal, serologia de virus
(virus Epstein-Barr, citomegalovirus, toxoplasma, hepati-
tis A, B y C, herpes simple: negativos. ECO abdominal:
aumento de eco periportal y dilatacion de la via biliar intra-
hepatica. Presencia de liquido libre en cantidad moderada
perihepatico y en fondo pélvico (fig. 1, en la que se puede
apreciar imagen en doble carril, caracteristica de dilata-
cion biliar intrahepatica). Ante la sospecha de enfermedad
de Kawasaki se inicia tratamiento con inmunoglobulinas a
2g/kg y acido acetilsalicilico a 80 mg/kg, contintia febril,
por lo que se administra 2.2 dosis de gammaglobulina a

las 72h, y por persistencia de la fiebre requiere megado-
sis de metilprednisolona a 30-15mg/kg durante 2 dias con
muy buena respuesta, desapareciendo la fiebre, la hepa-
toesplenomegalia y mejorando la colestasis y los parametros
inflamatorios PCR y cardiacos (pro-bnp). Como cuadro com-
pleto de Kawasaki presenta durante el ingreso, al duodécimo
dia, descamacion en dedos de guante y trombocitosis reac-
tiva (1.800.0000) y la ecocardiografia muestra ectasia de las
coronarias con aneurisma de 4,2 mm en descendente ante-
rior. Permanece ingresado durante 15 dias, tras el alta, el
control analitico a las 2 semanas es normal, asi como la
ecografia hepatica.

La hepatomegalia se describe segln las series en apro-
ximadamente el 14% de los pacientes con EK?, y de estos
presentaran disfuncion hepatica un 20-30%>“. La etiopato-
genia de la disfuncion hepatica en la EK es desconocida?,
algunos autores hipotetizan que este dafo hepatico seria
causado por un aumento de las células natural-killer en
el endotelio y sinusoides hepaticos®. No hay muchos datos
sobre la histologia hepatica en estos pacientes ya que la dis-
funcion hepatica no es frecuente, suele ser leve y revierte
con el tratamiento, por lo que no es habitual realizar
biopsias hepaticas. Esta descrito el hallazgo de vasculitis
en tejido hepatico en autopsias (pacientes fallecidos por
esta enfermedad)® y el reporte de algun caso en el que
se realizo biopsia hepatica donde se evidencia inflamacion

Figura 1  Imagen en doble carril, caracteristica de dilatacion
biliar intrahepatica.
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periportal con aumento de polimorfonucleares’. Con el
tratamiento adecuado, la clinica hepatica se normaliza.
El tratamiento de la EK es la gammaglobulina inespeci-
fica a 2g/kg, con posibilidad de poner nueva dosis a las
24-72 si persiste fiebre. Con este tratamiento no respon-
den un 15%%°, siendo necesarios corticoides endovenosos e
incluso infliximab en los no respondedores. La presencia de
disfuncion hepatica se asocia con mala respuesta a la gam-
maglobulina y a la aparicion de aneurismas coronarios®=>'?,
como ha ocurrido en nuestro paciente, de forma que las
Ultimas guias clinicas publicadas en Japén y Reino Unido
recomiendan el uso de corticoides concomitante con la gam-
maglobulina como primera opcion en estos casos'', con el
fin de evitar la aparicion de aneurismas cardiacos, que es la
morbilidad mas importante. Es importante conocer que la
EK puede ser la causa de una disfuncion hepatica febril de
etiologia no aclarada, asi como su factor prondstico como
mal respondedor a gammaglobulinas.
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Nodulo de la hermana Maria
José: metastasis umbilical de
cancer de vesicula

@ Croeni el s

Sister Mary Joseph’s nodule: Umbilical
metastasis from gallbladder cancer

Sr. Director:

El nédulo de la hermana Maria José (NHMJ) es una metas-
tasis umbilical de cualquier tumor primario'™*. Puede ser el
primer signo de una neoplasia aln no diagnosticada, o apa-
recer como recidiva o progresién de un tumor ya conocido’->.
Presentamos un nuevo caso producido por un cancer de
vesicula, y efectuamos una revision del tema.

Varén, 76 anos, consulta por dolor en hipocondrio dere-
cho y dispepsia en los 3 ultimos meses, que se acompana de
acolia, coluria y prurito en los Ultimos 10 dias. El paciente

refiere que nota molestias umbilicales que relaciona
con herniorrafia previa. Antecedentes médicos: fibrilacion
auricular y herniorrafia umbilical. Exploracion fisica: dolor
en hipocondrio derecho, tumoracién pétrea en regién umbi-
lical y tinte ictérico. Analitica: GGT: 718UI/l, fosfatasa
alcalina: 391 UI/L, bilirrubina total: 9,1; CEA: 92,7mg/dl
y CA19.9: 206 Ul/l. Se realiza ecografia y TAC abdominal
donde se observa una gran lesion soélida heterogénea de
contornos mal definidos, en la region perihiliar, que surge
del fondo vesicular y produce dilatacion bilateral de la
via biliar intrahepatica, las paredes de la vesicula estan
engrosadas y son hipercaptantes, ademas presenta coleli-
tiasis multiple (fig. 1A). Existen multiples adenopatias en
hilio hepatico, algunas hasta de 30 mm. Implante en region
umbilical (fig. 1B y C). Se realiza CTPH y drenaje biliar
externo-interno, observando estenosis de la via biliar por
compresion extrinseca. La citologia biliar es informada como
carcinoma, y la puncion de la lesion como adenocarcinoma
pobremente diferenciado. Se coloca endoprotesis biliar con
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