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1. RESUMEN.

Introduccion: La enfermedad de Kawasaki (EK), conocida formalmente como sindrome linfatico mucocutaneo
y poliarteritis nodosa infantil, es una enfermedad febril aguda de distribucién mundial que afecta principalmente
las arterias coronarias. En la EK clasica, los criterios diagndsticos requieren la presencia de fiebre durante al
menos 4 dias y al menos cuatro o cinco de las demas caracteristicas principales de la enfermedad. Sin embargo,
en los pacientes con EK atipica o incompleta, los pacientes tienen fiebre persistente pero menos de cuatro de
las cinco caracteristicas. En estos pacientes los datos ecocardiograficos y de laboratorio pueden ayudar en el
diagnéstico. El establecimiento del diagnéstico con un pronto inicio del tratamiento es esencial para evitar la
posible afectacién de las arterias coronarias. Existe evidencia que el uso de gammaglobulina intravenosa en la
EK disminuye sustancialmente el desarrollo de complicaciones coronarias.

Objetivo: Determinar el efecto del uso de gammaglobulina hiperinmune en la prevencion de aneurismas
coronarios

Métodos: disefio de cohorte (ambilectiva) de pacientes atendidos en el Hospital Infantil de México Federico
Gomez. Se incluiran pacientes con diagndstico de EK incompleto a los cuales se les administré gammaglobulina
IV. El tiempo cero sera considerado al momento de la administracion. Las variables independientes seran: edad
al momento del diagndstico, tratamientos médicos previos, complicaciones asociadas a la
administracion de gammaglobulina. El seguimiento se garantizara analizando los resultados de los
ecocardiogramas de control que se realicen a los pacientes. Los desenlaces seran: desarrollo 0 no de
alteraciones en la vasculatura coronaria.

Andlisis estadistico: las variables cualitativas seran expresadas en frecuencias y porcentajes; las cuantitativas
en medidas de tendencia central y dispersién. Sera calculada la incidencia acumulada y la densidad de
incidencia por cada desenlace.

Factibilidad. EI HIMFG es un gran centro de referencia en donde se tratan pacientes con este diagndstico y se
cuenta con el recurso de la gammaglobulina intravenosa.




2. ANTECEDENTES.
2.1 ANTECEDENTES GENERALES.

La enfermedad de Kawasaki (EK), conocida formalmente como sindrome linfatico mucocutaneo y
poliarteritis nodosa infantil, es una enfermedad febril aguda de distribucion mundial que afecta
principalmente las arterias coronarias.

En la EK clasica, los criterios diagndsticos requieren la presencia de fiebre durante al menos 4 dias y
al menos cuatro o cinco de las demas caracteristicas principales de la enfermedad. Sin embargo, en
los pacientes con EK atipica o incompleta, los pacientes tienen fiebre persistente pero menos de
cuatro de las cinco caracteristicas. En estos pacientes los datos ecocardiograficos y de laboratorio
pueden ayudar en el diagndstico. El establecimiento del diagndstico con un pronto inicio del
tratamiento es esencial para evitar la posible afectacidén de las arterias coronarias. Existe evidencia
gue el uso de gammaglobulina intravenosa en la EK disminuye sustancialmente el desarrollo de
complicaciones coronarias.*

2.2 ANTECEDENTES ESPECIFICOS.

La Enfermedad de Kawasaki se caracteriza por ser una enfermedad casi exclusiva de la infancia, ya
gue la mitad de los casos tienen lugar antes de los 2 afios, 80% se presenta antes de los 4 afios,
excepcionalmente se presenta en mayores de 12 afios. Es 1.5 veces mds frecuente en hombres, y
presenta una discreta mortalidad mayor en edades tempranas entre 1-4%?

La incidencia de la enfermedad de Kawasaki a nivel mundial es de 1-10/100,000 por afio. Existe una
amplia variabilidad entre diferentes paises y se ha observado un creciente aumento en diferentes
regiones. !

El diagndstico de la EK tradicionalmente se ha basado en los criterios clinicos clasicos que suelen
encontrarse tales como fiebre de mas de 5 dias de evolucién con al menos cuatro los siguientes
hallazgos: cambios en las extremidades que incluyen durante la fase aguda eritema de palmas y
plantas, induracién de manos y pies y durante la fase de convalecencia se describen descamacion
periungueal en dedos o plantas durante la segunda y tercera semana de evolucidn clinica. %3

Se describe aparicién de exantema polimorfo no vesiculoso inicialmente localizado en tronco.
También como criterio clasico se describe la inyeccion conjuntival bilateral no exudativa y cambios
en los labios y la mucosa oral: eritema, fisura de labios, labios rojos, lengua en fresa, inyeccidn difusa
de la mucosa oral y faringea. La linfadenopatia cervical mayor de 1.5cm de diametro, usualmente
unilateral y no supurativa se describe en aproximadamente el 50% de los pacientes. Los pacientes
que no cumplen con dichos criterios clinicos son considerados como EK incompleta o atipica. %3




En el Hospital Infantil de México Federico Gomez se realizd un estudio para determinar el riesgo de
aneurismas coronarios en donde se encontré en un analisis de 204 casos que el 55% fue de sexo
masculino con una mediana de edad de 32.5 meses (6-120 meses), tasa de hospitalizacién del 96%
y 4 dias de estancia (0-15 dias).

En esta serie de casos el 20 % fueron Kawasaki incompleto. Se encontraron diferencias significativas
entre los pacientes con presentacion clasica e incompleta en la edad (27 vs. 38 meses, p = 0.001),
en el reconocimiento de la EK al ingreso (100 vs. 90.5%, p = 0.002) y el motivo del uso del antibidtico
(p = 0.003). No se encontraron diferencias significativas entre la presentacién clasica e incompleta
de EK en ningun pardmetro de signos vitales ni de somatometria.*

Se encontraron alteraciones ecocardiograficas en 60 pacientes (29.4%): en el 11.8% fue ectasiay en
el 10.8% aneurismas coronarios. 169 pacientes (82.8%) recibieron inmunoglobulina intravenosa
(IGIV) a 2 g/kg en dosis Unica, 18 pacientes con la forma de presentacion incompleta (8.8%)
presentaron mas resistencia al tratamiento con IGIV (6.2 vs 19%, p = 0.027). Seis pacientes (2.9%)
requirieron corticosteroides y dos pacientes (1%) infliximab, sin diferencias significativas entre
ambos grupos. Ningun paciente desarrolld eventos adversos por IGIV. *

Al comparar las caracteristicas clinicas principales entre EK clasico e incompleto se encontraron
diferencias significativas en la mayoria de ellas (excepto la fiebre), lo cual es claramente explicado
por la definicidon “incompleta”, por lo que la presencia de estas manifestaciones es mayor en la
presentacion cldsica. A pesar de lo anterior, el resto de los hallazgos (comunes o atipicos) fue similar
entre los dos grupos, a excepcién de artritis que fue mas comun en EK clasico.*

El diagndstico de la enfermedad de Kawasaki incompleto es un reto diagndstico, debido a la amplia
variabilidad clinica presentada y a que los pacientes reciben tratamientos previos a ser
diagnosticados y eso modifica la historia natural de la enfermedad. *

3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

La EK incompleta se presenta como una situacién clinica en la cual no se cumplen los criterios
clasicos que se exigen para el diagndstico de EK, pero existen hallazgos clinicos y de laboratorio
compatibles sin otra causa que los explique.

La EK incompleta tiene alteraciones de laboratorio similares a las del cuadro clasico y se tiende a
presentar en nifios mds pequefios, que tienen mayor riesgo de desarrollar aneurismas coronarios.
Por ello es importante sospechar la enfermedad en fases tempranas e instaurar el tratamiento
adecuado y oportuno, ya que esto disminuye la frecuencia de complicaciones coronarias.

Es necesario que estos pacientes cuenten con un adecuado diagnéstico y tratamiento y conocer la
relacidn entre la administracion de gammaglobulina intravenosa en la EK incompleta y el desarrollo
de aneurismas coronarios por lo que los resultados de este protocolo serdn de relevancia para
identificar el comportamiento de esta patologia.




Pregunta de investigacion

En pacientes con diagndstico de Enfermedad de Kawasaki atipica:
1. ¢Cual serd el efecto del uso de gammaglobulina hiperinmune en la prevencién de
aneurismas coronarios?

Paciente Pacientes con enfermedad de Kawasaki atipica
Intervencion Administracion de gammaglobulina
Comparador Presencia o ausencia

Desenlace Desarrollo de aneurismas coronarios

Segun el acréonimo FINER para esta pregunta de investigacion:

El HIMFG es un gran centro de referencia en donde se tratan pacientes con este
diagndstico y se cuenta con el recurso de la gammaglobulina intravenosa.
Interesante | No hay experiencia reportada desde la perspectiva de una clinica de enlace.
Los resultados pueden tener un valor social y cientifico que puede ser utilizado

Factible

Novedoso .
en otras poblaciones
Etico El disefio de cardcter observacional garantiza que los datos no implicardn
ninguna carga o invasion extra a los sujetos de investigacion.
La informacidn tiene posibilidades de ser publicada en una revista de impacto
Relevante . i , D
en el drea de cardiologia pediatrica.

6.1 OBJETIVOS GENERALES

En pacientes con diagnéstico de EK incompleta
1. Determinar el efecto del uso de gammaglobulina hiperinmune en la prevencién de
aneurismas coronarios




Justificacion.

Los resultados derivados de este protocolo permitiran conocer la realidad actual del desenlace de
los pacientes con datos clinicos de enfermedad de Kawasaki atipico o incompleto tratados con
gammaglobulina intravenosa. Ademads, permitira asociar la presencia de las complicaciones
derivadas del propio tratamiento; el valor social esperado es que la experiencia reportada permita
modificar los protocolos de atencidn vy justificar las modificaciones en el proceso de seguimiento
garantizando que sean atendidos por profesionales en salud con las destrezas necesarias para hacer
frente a las complicaciones.

Hipotesis.

Pacientes con diagnostico de enfermedad de Kawasaki incompleta tratados con
gammaglobulina IV
1. Existird una reduccién menor a 20% la presencia de aneurismas en KI

SUJETOS Y METODOS.

Disefio de investigacion.

Para contestar la pregunta de investigacion se propone realizar un estudio de cohorte con fines de
prondstico, la cual tendra las siguientes caracteristicas:

a) Porintervencion del investigador: observacional.
b) Por relacién causal: de la causa el efecto.

c) Portipo de andlisis: de prondstico.

d) Por recoleccién de datos: ambilectivo.




Imagen 2: Caracteristicas de la cohorte de pacientes con EK incompleto
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1. Caracteristicas de la cohorte
Poblacién pediatrica: pacientes con diagndstico de EK incompleto.

Poblacion accesible o diana: Paciente con EK incompleto tratados con GGIV en el Hospital Infantil
de México Federico Gomez

Sujetos de Investigacidn: aquellos que cumplan los siguientes criterios de seleccidn.

Criterios de inclusion
e Pacientes de ambos sexos, atendidos en el HIMFG con diagndstico de EK incompleto,
seguidos con ECG de control
e Pacientes tratados con GGIV en el HIMFG

Criterios de exclusion

e Sujetos con EK completo.

e Intervenidos en otro hospital.

e Pacientes con expedientes incompletos o ilegibles

e Pacientes con antecedentes de administracién de IGIV durante los 28 dias previos al
inicio de la EK

e Pacientes con enfermedades concomitantes infecciosas severas en las 2 semanas
previas a la aparicidn de los sintomas o con antecedentes de aneurismas o ectasias
coronarias al inicio de la enfermedad.




Criterios de eliminacion
e Perdida del seguimiento por cambio de adscripcidn a otro hospital o sistema de salud.
2. Tiempo O

Se considerara como tiempo inicial al momento de la administracidn de gammaglobulina en el
paciente con EK incompleto.

3. Exposicién

Las variables diagndsticas y terapéuticas generan impacto en los desenlaces y mortalidad de los
pacientes con EK atipica, las cuales se pueden obtener de los expedientes médicos, asi como de las
notas de seguimiento.

Tabla de variables

Variable Definicion Definiciéon Tipo de variable | Unidad de
operacional conceptual medicion
Sexo La referida en Condicién Cualitativa Femenino
el expediente organica que Masculino
distingue a los
hombres de las
mujeres.
Edad La fecha de Tiempo que ha Cuantitativa Afios
nacimiento vivido una
registrada en persona u otro
el expediente ser vivo,
hasta el dia contando desde
que se realice su nacimiento.
el andlisis
Edad al momento Tiempo que ha Cuantitativa Afos
del diagndstico vivido una
persona al
momento del
diagndstico de
EK atipica
Resultados Alteraciones Cualitativa Presente
ecocardiograficos estructurales y Ausente
del paciente al funcionamiento
momento del del corazén al
diagndstico momento del
diagndstico
Desenlaces Modo en que se | Cuantitativa Porcentajes (%)
resuelve o acaba
una accion.
Sobrevida Tasa de Cuantitativa Porcentajes (%)
sobrevida es la
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proporcién de
pacientes que
sobreviven, del
total de
pacientes
afectados por la
enfermedad en
un lapso
determinado: la
curva de
sobrevida es un
resumen de las
tasas de
sobrevida en el
tiempo.

4. Seguimiento

El seguimiento de la variable dependiente se garantizard mediante la informacidn proporcionada en
los ecocardiogramas de control realizados a los pacientes.

5. Desenlaces
Se determinaran dos desenlaces primarios:

a) Supervivencia: se considerara como muerte cualquier causa relacionada directa o
indirectamente a la enfermedad
b) Otros desenlaces: presencia o ausencia de anomalias en la vasculatura coronaria

Fuentes de informacion:

- Expediente fisico: se obtendran datos relacionados con aspectos demograficos,
caracteristicas basales de los pacientes.

Logistica del estudio

1. Se revisara de los censos del servicio de reumatologia y cardiologia pediatrica y se
seleccionara a todos los pacientes candidatos y con criterios de elegibilidad de ingreso a la
cohorte.

2. Se solicitaran las fuentes primarias de informacion.

3. Se realizara un analisis intermedio sobre la calidad de la informacidn antes de ser llenada
una base de datos.

4. Llos pacientes con datos ausentes seran revisados sistematicamente de acuerdo al
seguimiento de las consultas de la clinica y podrd complementarse la informacién con
estudios de actualizacion.

5. Seintegrard una base de datos que posteriormente sera analizada.




Tamano de muestra

Analisis estadistico

Estadistica descriptiva Se realizardn pruebas de normalidad para establecer la distribucion
paramétrica o no paramétrica de los datos.

- Enel caso de las variables cualitativas seran expresadas en
frecuencias absolutas y porcentajes.

- Enlas variables cuantitativas, se utilizaran medidas de
tendencia central (media o mediana) y dispersién (desviaciéon
estdndar o rangos intercuartilares)

- Se utilizard como medida demografica para expresar los
desenlaces como incidencia de punto.

Consideraciones éticas

El proyecto sera sometido en versidn protocolo al Comité Local de Etica del centro hospitalario para
su evaluacion.

De acuerdo a la Ley General de Salud en Materia de Investigacion con su actualizacion de 2018,
debido a que se trata de un estudio observacional donde las fuentes de informacién seran informes
o reportes derivados del expediente se clasifica como investigacion SIN RIESGO.

- Respeto a la Autonomia: De acuerdo a la Declaracién de Helsinki en su reunién de 2013, se
respetara la confidencialidad de la identidad de los pacientes asignando una contrasefia
alfa-numérica (que soélo los investigadores principales podran conocer); no se divulgara la
identidad bajo ninguna circunstancia durante el proceso de divulgacion cientifica. No se
requiere carta de consentimiento informado.

- Justicia: Este principio no se ve afectado ya que seran incluidos todos los pacientes de la
clinica.

- Beneficiencia y no Maleficencia: Los sujetos de investigacién no obtendran beneficios
directos de su participacion, hacia el interior del servicio de Cardiopatias Congénitas los
resultados deberan ser dados a conocer para modificar las conductas terapéuticas o de los
procesos de atencion para mejoras en la calidad de atencion.

Técnicas de analisis de la informacion

Los datos se registraron en fichas de recoleccién en las cuales se intenta obtener la mayor cantidad
de informacidn, para caracterizar los casos de enfermedad de Kawasaki atipico del grupo en estudio
a los cuales se les administré Gammaglobulina Intravenosa. Se elaboré una base de datos donde
constan las variables anteriormente mencionadas para recolectar informacion en forma directa a
través de la revision documental de expedientes clinicos, de acuerdo a la consideracion de las
variables.




Representacion de los resultados

El presente trabajo de investigacion se realizé en la Ciudad de México en el area de hospitalizacidn
del Hospital Infantil de México Federico Gdmez en la cual ingresaron pacientes con diagndstico de
Enfermedad de Kawasaki Atipica y/o incompleta durante el periodo determinado donde se
revisaron los expedientes clinicos y en la que se cumplieron los criterios de inclusién previamente
establecidos encontrando los siguientes resultados:

Grafico 1. Distribucion de pacientes con EK atipico por grupo de edad ingresados en el Hospital
Infantil de México Federico Gomez

Distribucién de casos por edad

20
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Mayor igual a 1 mes hasta menor  Mayor igual a 1 mes hasta menor Mayor igual a 4 afios hasta 6 afios
de 2 afios de 2 afios hasta menor de 4 afios

M Distribucién de casos por edad

Fuente: Hospital Infantil de México Federico Gémez / Area: Hospitalizacién
Elaboro: Dr. Luis René Loera Sandoval

En cuanto a los grupos de edad estudiados se distribuyd a los pacientes en tres categorias,
encontrando el mayor porcentaje de pacientes en las edades comprendidas entre, mayor o igual a
un mes con el 54.54% (n=18), y para mayor o igual a 4 afios hasta 6 aifios 36.3% (n=12), y para mayor
o igual de 4 afios hasta 6 afios 9.09% (n=3). Siendo mayor la distribucidn en el grupo de menores de
2 afos.
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Grafico 2. Distribucion de acuerdo con el sexo en pacientes con diagndstico de EK incompleta
tratados con GGIV en el HIMFG

= Mujeres = Hombres

Fuente: Hospital Infantil de México Federico Gdmez / Area: Hospitalizacion
Elabord: Dr. Luis René Loera Sandoval

En cuanto a la categorizacién de pacientes de acuerdo con el sexo encontramos una tendencia de
la enfermedad hacia el género masculino con obtencidn la obtencidn de los siguientes datos: 69.3%
(n=23) para el sexo masculino y 30.3% (n=10) para el sexo femenino.
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Grafico 3. Manifestaciones clinicas mas frecuentes en pacientes con diagndstico de EK atipica
ingresados en el Hospital Infantil de México Federico Gomez
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Fuente: Hospital Infantil de México Federico Gémez / Area: Hospitalizacién
Elaboré: Dr. Luis René Loera Sandoval

Obedeciendo a los resultados previos se encontraron escenarios clinicos diversos para poder
catalogar a la enfermedad de Kawasaki atipica o incompleta derivando los siguientes datos: Se
encontré como dato cardinal la presencia de fiebre en el 97% (n=32) de los pacientes de la cohorte
e inyeccion conjuntival no exudativa y con respeto limbico en un 39.39% (n=13). Del mismo modo
se documento la presencia de eritema de mucosa faringea y/o oral con base en la descripcion de
lengua en fresa, labios rojos y/o agrietados en el 51.5% de los pacientes (n=17). Como manifestacidn
aguda de la enfermedad se documentaron diversos grados de edema y/o eritema de manos o pies
en el 36% de la cohorte (n=12) y exantema polimorfo en el 45% de la misma (n=15). La presencia de
la linfadenopatia cervical caracteristica en la enfermedad la cual tiende a ser no supurativa y mayor
a 1.5cm fue el signo clinico menos predominante representando un 27 % de los casos con un total
de 9 individuos’




Grafico 4. Distribucidn y porcentaje de pacientes con EK atipica con base en hallazgos de
laboratorio.
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Fuente: Hospital Infantil de México Federico Gémez / Area: Hospitalizacién
Elaboro: Dr. Luis René Loera Sandoval

Con base en los resultados previos se revisaron los archivos de laboratorio de los pacientes con
enfermedad de Kawasaki Atipica encontrandose como dato cardinal de la inflamacién causada por
la enfermedad elevacién de reactantes de fase aguda a expensas de VSG>40mm/segundo y PCR
mayor o igual a 2.5 en el 97.9% de los sujetos de estudio (n=32). Como principal hallazgo de
laboratorio se encontré hipoalbuminemia menor de 3g/dl en 20 individuos lo cual representa el 60.6
% de los sujetos de estudio. Asimismo, se documentd la presencia de leucocitosis mayor a 15000
células y examen general de orina con presencia mayor a 10 leucocitos por campo en 17 individuos,
representando asi un 51.5% del total de la cohorte. La alteracion hepatica a expensas de elevacion
de ALT en el 42% (n=14), la presencia de anemia en 39% (n=13) y trombocitosis definida como mayor
de 450000 se encontré en 14 pacientes representando asi el 42.42%
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Grafico 5. Registro de alteraciones ecocardiograficas basales al diagndstico de la enfermedad de
Kawasaki atipico®.
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Fuente: Hospital Infantil de México Federico Gémez / Area: Hospitalizacién
Elaboré: Dr. Luis René Loera Sandoval

Como parte del protocolo diagnéstico inicial de los pacientes con diagnéstico de EK atipica se realizé
ecocardiograma basal en el cual se reportaron sin alteraciones la mayoria de los pacientes con un
porcentaje de 60% (n=20). Sin embargo, se reportaron discretas alteraciones relacionadas a la
enfermedad en dos pacientes que presentaron disminucién de la fraccidon de eyeccidn del ventriculo
izquierdo, derrame pericardico leve en un paciente y la presencia de aneurisma pequefio en la
arteria coronaria descendente anterior izquierda (n=1) y aneurisma en coronaria derecha en el 27%
de los sujetos ingresados y estudiados previamente a la administracién de gammaglobulina (n=9).
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Grafico 6. Distribucion de acuerdo al nimero de pacientes con EK incompleta que recibieron
inmunoglobulinas en las diferentes fases de la enfermedad
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Fuente: Hospital Infantil de México Federico Gémez / Area: Hospitalizacién
Elaboro: Dr. Luis René Loera Sandoval

De un total de 33 pacientes con Enfermedad de Kawasaki Incompleta, el 100% recibié dosis de
Gammaglobulina 1V, de los cuales 27 pacientes que corresponde al 81% la recibieron en la fase
aguda, 6 pacientes que corresponde al 19% la recibieron en la fase subaguda y ningun paciente
recibié inmunoglobulinas en la etapa de convalecencia, determinandose que la eficacia del uso de
las inmunoglobulinas en pacientes con Enfermedad de Kawasaki incompleta, se da cuando se
administran las inmunoglobulinas dentro de los primeros quince dias, o sea en la fase aguda.
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Grafico 7. Registro de control ecocardiografico posterior a la administracion de GGIV a pacientes
con EK atipica
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En el gréfico previo se demuestra la efectividad de la administracion de Gammaglobulina
Intravenosa en pacientes que cumplen con la definicién de Enfermedad de Kawasaki Atipica o
Incompleta ya que se demuestra la disminucidon en la presencia de alteraciones cardiacas
demostradas por ecocardiografia, ya que se documentd en condiciones basales la presencia de
disminucién en la fraccidon de eyeccidn del ventriculo izquierdo en dos pacientes, alteracion que
remitid posterior a la administraciéon del farmaco. Asimismo, se observa la remisidon del derrame
pericardico observado en un paciente al diagndstico y la disminucion del puntajezde 3.4a2.2enla
arteria coronaria descendente anterior izquierda. Llama la atencidn que a pesar de la notable
mejoria de los pacientes con aneurisma en coronaria derecha (n=9) definido como puntaje z mayor
a 3 se observo disminucion de dicho puntaje en los 9 individuos lo cual representa una tasa de
remision de casi 100% sin embargo se documentd Unicamente mejoria en dos pacientes que
persistieron con aneurisma en coronaria derecha a expensas de la disminucidn en puntaje z hasta
el limite superior (p z 2.5), motivo por el cual a pesar de continuar con alteracion objetivamente
demostrable, también se infiere que hubo realmente una buena respuesta, ya que hubo
disminucidn significativa en el tamafo del aneurisma.
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Grafico 8. Condicion al egreso hospitalario de los pacientes con EK atipica ingresados en el
HIMFG
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Fuente: Hospital Infantil de México Federico Gdmez / Area: Hospitalizacion
Elabord: Dr. Luis René Loera Sandoval

En el grafico previo se visualiza lo anteriormente descrito con base en las alteraciones
ecocardiograficas presentes en condiciones basales, lo cual se demostraba en 13 de 33 pacientes
con algun grado de alteracion desde la disminucion de la FEVI hasta la presencia de aneurismas
coronarios. Se observé mejoria ecocardiografica en el 99% de los pacientes (n=12) y en un paciente
se observd mejoria Unicamente definida por disminucién en tamafno del aneurisma. Sin embargo,
dichos datos dejan entrever la eficacia del tratamiento con gammaglobulina IV, y se apoya la
postulacion de que la enfermedad de Kawasaki atipica bien documentada ademas de causar
alteraciones cardiacas que producen alta morbimortalidad se asocia a una mejoria clinica
significativa tras la aplicacién de dicho farmaco.
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Analisis y discusion de los resultados

En el presente estudio se registraron 33 pacientes con diagndstico de Enfermedad de Kawasaki
atipica o incompleta, que cumplieron con los criterios de inclusidon previamente establecidos. De
acuerdo con la distribucién por grupo de edad fue mayor para las edades comprendidas entre,
mayor o igual a un mes con el 54.54% (n=18), y para mayor o igual a 4 afos hasta 6 afios 36.3%
(n=12), y para mayor o igual de 4 afios hasta 6 afios 9.09% (n=3). Siendo mayor la distribucion en el
grupo de menores de 2 afnos.

De acuerdo con la clasificacién de pacientes por sexo, se confirma la notoria diferencia entre
masculino y femenino reportados en la literatura con una relacién 1.5-1, ya que los datos obtenidos
revelan los siguientes porcentajes: para el género masculino 69.3% (n=23) y 30.3% (n=10) para el
sexo femenino, obteniendo asi en nuestra cohorte una relacién H:M de 2:1.

Respecto a las manifestaciones clinicas presentadas en los pacientes y que fueron obtenidas en los
expedientes clinicos, se obtuvieron los siguientes resultados: fiebre en el 97% (n=32), inyeccion
conjuntival no exudativa y con respeto limbico en el 39.39% (n=13), eritema de mucosa faringea y/o
oralen el 51.5% (n=17), edema y/o eritema de manos o pies en el 36% (n=12) y exantema polimorfo
en el 45% (n=15), linfadenopatia cervical no supurativay mayor a 1.5cm en el 27 % (n=9)

En cuanto a los resultados de laboratorio basados en cifras obtenidas en los expedientes clinicos se
reportd la presencia de inflamacidn sistémica con reactantes de fase aguda elevados en el 97%
(n=32). El hallazgo mas predominantemente encontrado fue la hipoalbuminemia en el 60.6% (n=20).
En la mitad de los sujetos se encontrdé presencia de leucocitosis y leucocitos en orina (n=17) y en
cerca del 40% se encontraron otras alteraciones descritas en la literatura como anemis,
trombocitosis y elevacidn de transaminasas hepaticas.

De acuerdo con el informe ecocardiogrifico de ingreso en condiciones basales previo a
administracién de medicamentos aproximadamente un tercio de los pacientes se presenté sin
alteraciones. Sin embargo, hubo reporte de dos pacientes que presentaron alteracidon en la fraccién
de eyeccion del ventriculo izquierdo, asi como derrame pericardico en un caso. La alteracién
coronaria derecha fue la mas frecuentemente encontrada en nueve sujetos seguida de la arteria
coronaria descendente anterior en un individuo.

El 100% de los pacientes recibié dosis de Gammaglobulina IV a 2grkg y posterior a la fase aguda se
realizd rastreo ecocardiografico de control el cual reportéd mejoria significativa de alteraciones
bioquimicas y cardiacas en todos los individuos, reportandose de esta manera como remisién de
alteracion cardiaca completa en 12 individuos y en uno que persistid con un p z de la arteria
coronaria derecha en 2.5 se determiné como mejoria limitrofe y pasd a un programa de vigilancia
mediante ecocardiografia seriada.




Conclusiones

La eficacia del uso de Gammaglobulina IV (GGIV) en pacientes con Enfermedad de Kawasaki
incompleta o atipica, se plasmd en aquellos individuos que reportaron algun grado de alteracién en
el ecocardiograma inicial. En este estudio queda demostrado y comprobado que el 100% de los
pacientes que recibieron (GGIV) en la fase aguda de la enfermedad no presentaron ninguna
alteracidén, ya que de los 21 pacientes que recibieron la terapia en los primeros 10 dias del inicio de
la fiebre se reportaron como “‘cor sano”. Sin embargo en los 12 pacientes restantes que se
encontraron después del dia 12-15 de la enfermedad si se documentaron alteraciones basales, ya
previamente mencionadas y de ellos el 99 % tuvo mejoria parcial o curacion completa en el estudio
de control posterior.

Cabe mencionar que la mayoria de los pacientes permanecieron ingresados en nuestra institucion
por un tiempo no mayor a dos semanas, lo que revela laimportancia del uso de GGIV en los primeros
dias de la enfermedad, para asi prevenir complicaciones cardiacas y disminuir los costos
institucionales generados por la estancia hospitalaria prolongada.

Es importante que durante la evaluacién de los pacientes se realice un adecuado interrogatorio y
exploracién fisica completos, ya que el diagndstico de esta enfermedad es basicamente clinico y la
literatura refiere que el médico experimentado puede realizar el diagndstico incluso desde el tercer
dia del inicio de la fiebre. También hay grupos de edad especiales como los lactantes en donde
principalmente puede haber manifestaciones atipicas, motivo por el cual se debe pensary descartar
dicho diagndstico en todo lactante febril, con exantema, lesiones en cavidad oral y/o faringe,
inyeccion conjuntival, edema de pies y manos y adenomegalias.

Todo paciente con sospecha o diagndstico confirmado debe recibir una valoracion ecocardiografica,
ya que este método no invasivo de gran utilidad y disponibilidad para determinar los niveles de
afectacién coronaria en los pacientes con enfermedad de Kawasaki.

Asimismo, todos los casos con sospecha de EK atipica deben ser ingresados en un centro hospitalario
pediatrico para realizar el abordaje diagndstico y los examenes pertinentes para complementar su
estudio.

El diagndstico temprano y el tratamiento oportuno con GGIV y tratamiento médico de soporte
reduce de forma significativa las alteraciones coronarias y la posibilidad de falla cardiaca.
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