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INTRODUCCION:

E1 sindrome Linfomucocutaneo o enfermedad de Kawasaki es
una enfermedad aguda, febril con alteracion mucocutanea
acompafada de tumefaccion de ganglios linfadticos cervicales
(1).

Fue descrito por primera vez en Japdédn por T. Kawasaki,
quien la definié como "un sindrome febril, 6culo-buco-cutaneo
acro-descamative, con o sin linfadenitis cervical no
supurativa”, definicién que expresa los signos y sintomas
tfipicos de la enfermedad (2).

En 1967 se delinearon los criterios para el diagnostico,
18 afRos después de la descripcién original, el cual continua
siendo la base para el reconocimiento (3).

En los E£.U. la enfermedad fue descrita por primera vez
en 1971, mas tarde, otros paises como Canadd, Grecia y Corea
han informado casos esporédicos (4).

E1 sindrome de Kawasaki estd restringido practicamente
a niflos prepuberes y aunque hay comunicaciones aisladas en
adultos, ésto parece formar parte del sindrome de choque
téxico o de mononucleosis infecciosa, (3).

La etiologia de la enfermedad nc se ha esclarecido,
aunque se piensa ampliamente que sea infeccicsa, microbiana,

viral o por riketsias (5,6,7,8). Se han mejorado los métodos



sobretodo por la gravedad de éstas. Se han descrito las
alteraciones patolégicas y se ha establecido el pronéstico (3},

as{ como el tratamiento.

EPIDEMIOLOGIA:

Desde 1970 se establecié un comité de investigacioén del
sindrome linfomucocutdneo , bajo la responsabilidad del Ministro
de Salud y subsidio del Gobierno Japonés, inicidndose asi un
estudio multidiscipliinario (9,10).

Se informan 2 afos epidémicos en 1979 y 1982 en el cual se
duplicaron los casos de pacientes con sindrome de Kawasaki.

Aproximadamente el nimero de pacientes refericos entre 1983 y
1984 mostraban cifras semejantes a 1979.

E1 indice por sexo es de 1.5:1 de hombres a mujeres en
Japén, siendo en E. U. de 1.8:1. Este indice se ha mantenido
constante a través de) tiempo, aunque durante epocas de epidemia
se ha 1legado a observar una tendencia a disminuir a 1.3:1,
1legando incluso a ser igual (31,12), E1 pico de incidencia por
edad es del 85% de los niKos menores de 5 afos de edad.

Los nifios japoneses y japoneses americanos pueden ser mds
susceptibles del sindrome de Kawasaki que otros grupos étnicos.

E1 sindrome de Kawasaki se produce tanto epidémica como
endémicamente en E.U.. Las epidemias se caracterizan por la

aparicién sibita de casos an una comunidad ampiia. No se han



documentado pruebas de propagacién directa de persona a persona
o por asistencia a un lugar de reunién (3,13,14), Se ha
informado una incidencia en hermanos del 1.4%X y en casos
recurrentes hasta de un 3.9%, incluyendo gemelos (12,15). Se ha
sospechado una

susceptibilidad con frecuencia elevada de HLA-BW22J2 en
pacientes japoneses y HLA-BW51 en americanos pero no hay un
consenso completo en éste hallazgo (14,16,17).

En Japén no se describe diferencia entre el medio urbano
o rural, no hay diferencias geogré4ficas o diferencias por dieta
o salud, (3,15) la mayoria de ios nifos provienen de medio
socioecondmico medio. Un estudio demostrd una asociacién
significativa a la exposicién con un shampoo para alfombras y
polvo de 4caros (5,18).

Su incidencia puede estar incrementada firmemente, con
epidemias por estaciones particularmente en primavera y otofo,
aunque se ha establecido también una frecuencia elevada en los
meses de enero a junio (9,15},

Se realizéd un estudio finlandés donde se demostrd que 1a
incidencia del sindrome de Kawasaki no s6lo se ha incrementado
en Japén, sino en todo el mundo. En los Estados Unidos la
incidencia anual informada fue de 0.59 cas08/100 000 niRos
menores de 5 afRos de edad. En Finlandia se informa una
incidencia de aproximadamente 4 casos/100 000 niNos menores de
5 aflos de edad, que son cifras

semejantes a lo ocurrido en la RepUblica Federal Alemana (11).



ETIOLOGIA Y PATOGENIA:

La etiologfa y patogenia de la enfermedad de Kawasaki se
desconoce en el momento actual (1,3,13), Por su naturaleza aguda
de resolucién esponténea, fiebre, exantema, con incidencia de
brotes epidémico extenso de la comunidad, su frecuencia que
tiende a incrementarse y los casos ocasionales familiares, se
sugiere una etiologfa infecciosa; algunos investigadores han
relacionado la enfermedad con algunos polvos de 4caros y
detergente de alfombras (5,6,7,8,18,19).

Rutinariamente se realizan cultivos para aerobios vy
anaerobios de sangre, orina, heces, liquido cefalorraquideo,
Tiquido pericédrdico, aspirado de nédulos linfdticos vy
secresiones bronguiales, siendo todos ellos negativos. En
estudios serolégicos de agentes bacterianos incluyendo antigenos
0O y H para Salmonella, Brucella, paratifoidea A y B8,
estreptococo del grupo A, Yersinia y Treponema pallidum son
negativos. Se ha tratado de involucrar a las leptospiras en la
etiologia del sindrome de Kawasaki, ya que puede semejar el
cuadro; pero la ausencia total de aglutininas séricas de
leptospiras lo descarta (7,8,11,19).

El estudio general de la etiologia en Hawaii y otras partes
han excluido al estreptococo beta hemolitico del grupo A,

estafilococo y leptospiras como agentes etioldgicos.



Actualmente e] Propionibacterium acnes ha sido objeto de
diversas investigaciones para esclarecer ta etiologfa del
sfndrome de Kawasaki, se ha cultivado en medios anaerobios
durante 3-4 semanas de biopsias de nédulos linfdticos y de
sangre en pacientes con la enfermedad. Los antfgenos de P. acnes
se encuentran elevados en los complejos 1nmunes circulantes de
los pacientes; se cree gue el vector son el polvo de acaro
casero. Experimentalmente se han inoculado animales y se
observan lesiones inflamatorias particularmente en e) sistema
retfculo endotelial as{ como arteritis, miocarditis vy
endocarditis (15,19). Se cree que la vasculitis sea causada por
una toxina elaborada por P, acnes.

Reller y colaboradores informan de un caso (7), de un
paciente que desarrol16 aneurismas coronarios con una enfermedad
febril con evidencia de infeccién por estreptococo, aunque
refieren que la relacién entre el sindrome de Kawasaki y 1la
infeccidén por estreptococo no se conoce.

En 1973 Hamashima y colaboradores describieron cuesrpos
semejantes a ricketsias, localizados en el citoplasma de Jos
macréfagos de células endoteliales de arteriolas agrupandose en
la luz vascular con los cuerpos semejantes a ricketsias. Carter
informa un caso de esplenitis grave en un nifo con sfindrome de
Kawasaki (18).

€n algunos pacientes se han podido aislar virus
parainfluenza tipo 2, adenovirus tipo 3, virus herpes simplex

y echo virus tipo 11,



Sin embargo en la mayorfa de los casos estudiados la sarologia
hacia infecciones virales recientes es negativa. No se han
encontrado a la fecha titulos de anticuerpos significativos de
adenovirus, virus de herpes simplex, citomegalovirus, virus de
varicela zoster, virus de Epstein-Barr, poliovirus, virus
coxsackie, acho, virus sincitial respiratorio, virus
parainfluenza tipo 1, 2 y 3, sendai, influenza A y 8, rubeoila,
reovirus tipo t, 2 y 3 y virus de hepatitis B (6,13,19,20).

Hay otro tipc de microorganismos hacia los cuales no ha
habido 1investigaciones tan intensas como son micoplasma,
hongos,protozoarios y Chlamydia (19},

Debido a la semejanza clinica que existe entre el sindrome
de Kawasaki y la acrodinia, se han estudiado diferentes
especimenes biolégicos para metales pesados, encontrando niveles
normales de plomo y mercurio. $e han invelucrado contaminantes
ambientales, férmacos y otros compuestos quimicos dentro de la
patogenia de la enfermedad, perc ninguno de ellos se ha
identificado satisfactoriamente (9,13,19),

Se ha avanzado notablemente en la comprensién de los
factores 1nmunitarios que pueden estar involucrados en Ia
patogenia de 1a enfarmedad, Demostrandose que en pacientes con
sindrome de Kawasaki hay una elevacién aguda, y un descenso en
Ta convalescencia, de todas las inmunoglobulinas especialmente
la E. Debido a la ampliia variacién que existe, los niveles
absolutos de inmunoglobulinas no son de utilidad diagndstica,

independientemente no se ha esclarecido si e) aumento agudo o

————



el descenso en la convalescencia tardia de los niveles de
hemoglobina refleja estimulacién policlonal en base inespecifica
o 81 esta situacién en realidad indica sintesis de anticuerpos
contra el agente infectante. La presencia de complejos inmunes
en ausencia de pruebas de consumo complementario y enfermedad
renal, que sc observa en el sindrome de Kawasaki, demuestra que
ésta no es una enfermedad clasica del suero por complejos
inmunes (13,19).

Se han comunicado anormalidades de inmunorregulacidén en la
enfermedad, el total de células T es normal o se encuentra
disminuido ligeramente en las primeras cuatro semanas de la
enfermedad y se vuelve normal a fines de la convalescencia. tas
células T supresoras estan significativamente disminuidas
durante las primeras 4 semanas de la enfermedad y se normalizan
en la fase tardia de la convalescencia; por 10 tanto aumenta la
relacién T4:78 durante las fases aguda y subaguda de la
enfermedad (13,19).

ta elevaciéon de las plaquetas la presentan todos los
pacientes, el periodo de elevacion coincide con el mayor riesgo
de muerte entre ol 10 y 45 dfas después de establecida la
enfermedad., Se ha encontrado que las plaguetas son
hiperagregables durante ésta enfermedad y se han demostradoc
agregados de plaguetas circulantes. Existen varias anormalidades
de la coagulacion: elevacion de la actividad del factor VIII,
elevacién de la concentracion de fibrinogeno y depresién de

antitrombina.



AUn no s8 ha establecido el mecanismo de la trombocitosis,
Ta cual frecuentemente se asocia con vasculitis, Se ha sugerido
una saturacidn del sistema reticulo endotelial con compliejos
inmunines y la estimuiacién de trombopoyesis por un producto

liberado de los agregados de plaquetas (13,21,22).

DIAGNOSTICO:

E} criterio diagndstico es cifnico basado en la exclusién
de otras enfermedades con prasentacitn similar. Descrito
originalmente por Kawasaki deben cubrir § de los 6 criterios
principales (Cuadro 1). Se describe como una enfermedad
trifasica (4,8,23), en la primera o fase aguda es de inicio
abrupto, caracterizada por fiebre, exantema eritematoso,
tumefaccidén de manos y pies, inyecciéon conjuntival, cambios en

tabios ¥y boca y linfadenopatias, con duracién de 10 dfas. Las

caracteristicas asociadas de meningitis aséptica , diarrea y

alteracién hepatica suceden a este periodo. La segunda o fase

subaguda incluye artritis, anorexia e irritabilidad, elevacioén
de la cuenta plaguetaria y enfermedad cardiaca y es maximo el
riesgo de muerte subita en ésta etapa. Aproximadamente al dia
25 inicia la fase de convalescencia o tercera fase inicia y se
prolonga hasta que la velocidad de sedimentacién globular es
normal, entre 6 y & semanas. En caso de no completar los

criterios el diagnéstice puede hacerse unicamente por la



CUADRO 1

GUIA DIAGNOSTICA PARA EL SINDROME DE KAWASAKI

SINTOMAS PRINCIPALES

Fiebre con duracién de una a dos semanas sin respuesta a
antibidticos
Congestién conjuntival bilateral
Cambios en cavidad oral y labios
Sequedad, enrojecimiento y fisuras de labios
Lengua en fresa
Enrojecimiento de cavidad oral y mucosa farfingea
Cambios en extremidades
Enrojecimiento de palmas y plantas (estadio inicial)
Edema indurado (estadfo inicial)
Descamacién de pulpejos (estadio de convalescencia)
Exantema polimorfo sin vesiculas o costras
Linfadenopatias de 1.5 o mds cm de didmetro

OTROS SINTOMAS O HALLAZGOS SIGNIFICATIVOS

carditis, especialmente miocarditis y pericarditis
Diarrea
Artralgias y artritis
Proteinuria y leucocituria
Cambios en muestras hemédticas
Leucocitosis con desviacién a la izquierda
Disminucién en niveles de hemoglobina
Aumento de l1a velocidad de sedimentacién giobular
Protefna C reactiva positiva
Aumento de alfa globulinas
Antiestreptolisinas negativas
Cambios observados ocasionailmente
Meningitis aséptica
Ictericia moderada o incremento leve de transaminasas
Los pacientes deben cubrir cinco o seis criterios principales
con exclusién de otras enfermedades.




presancia de una ecocardiografia coronaria anormal o sospecharlo
tardiamente cuando hay descamacién {4,9,24).
Las manifestaciones clinicas son:

1. Fiebre: De 4 a 20 dias de duracidn, es de tipo remitente
y su promedio es de 11.5 dias a menos que se administre
tratamiento con dosis antiinflamatoria de dcido acetil
salicilico. Puede llegar o obszrvarse hasta 410oC y no disminﬁye
a menos de 380C 1o que marca el inicio de la enfermedad de

Kawasaki (1,2,3,13).

2. Cambios conjuntivales: Se caracteriza por una inyeccién
vascular discreta de la conjuntiva bulbar y palpebral,
trudicionalmente se describe sin @xudado aunque se informa de
un caso con ésta presentacién (25,26). Esto puede persistir
hasta por 28 dias. Se ha encontrado que la congestién
conjuntival bulbar se correlaciona con la 1leitis, detectada por
medio de lampara de hendidura. La uveitis siempre es leve y no

estd asociada a fotofobia o alteraciones crénicas (10,13,15,27).

3. Los cambios en la boca consisten en eritema bucofaringeo con

resequedad, grietas y fisuras en los Jabios. Se observa ademas
protuperancia de las papilas de la lengua dando la imagen de
lengua en fresa. Todo esto contribuye a 1la anorexia e

irritabisidad del periodo agudo (1,2,3,10).

4. En extremidades: Las manifestaciones clinicas son las mds
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distintivas de la enfermedad. Hay eritema palmar y plantar
intenso, que da una coloracién roja violacea profunda. que se
disemina en 2 dias. Los miembros encuentran firmemente 1ndurados
con la piel tensa sobre un edema duro que sugiere una apariencia
de escleroderma, Hay un aumento de volumen fusiforme de los
dedos gque impiden la movilizacidn de éstos, 1los pies son
dolorosos limitando la marcha. Del décimo al décimo cuarto dia
posterior al inicio de la fiebre, puede ocurrir separacién de
1a piel de los dedos seguida de desprendimiento completo palmar

y plantar (2,3,13).

5. €1 exantema eritematoso puede adoptar diversas formas, en el
5% de los pacientes es marginado, una eritrodermia
escarlatiniforme difusa se presentan en otro 5% vy morbiliforme
en aproximadamente 30%. La forma mds comun del exantema es
multiforme o urticariante con placas irregulares eritematosas,
Jevantadas que ocasionalmente muestran lesiones blanquecinas.
E1 exantema se distribuye ampliamente en el tronco vy
extremidades y en ocasiones es pruriginoso, Las lesiones no
sualen tener un componente purpurico. Puede haber 4reas
esparcidas de descamacién de) cuerpo en ta fase subaguda. En el
70% de los pacientes en Japén y 50% de Hawaii se observan
vesiculas, pustulas o petequias (9).

Se han descrito exantemas con una distribucién como la del

drea del paRal (1,3,13,25,26).



6. Linfadenopatias: Se encuentran aproximadamente en un 50% de
los pacientes (1,3,13,15}, sobretodo de locatizacién cervicales,
usualmente primarias y unilaterales, Para cumplir el criterio
se requiere que sean duros y mayores de 1.5 cm de diametro. E1
nédulo puede ser caliente y eritematoso pero no se hace
fluctuante. Al aspirarlo no va a salir pus y el crecimiento

nodular continua durante el tiempo de convalescencia (cuadro 2}.

SINTOMAS ASOCIADDS:

E1 sindrome de Kawasaki es una enfermedad grave (cuadro 3),
de la cual se han descrito numerosos hallazgos asociados pero
no diagnésticos (31.

E1 75% de los pacientes con sindrome de Kawasaki presentan
piuria estéri) durante ta primera semana de la enfermedad. En
la mayorié de los nifios se puede observar una Ulcera en el meato
urinario, y ademas hay aiguncs pacientes con hematuria Yy
proteinuria. Las alteraciones renales se presentan en menos del
1% y su presencia debe hacer pensar en la posibilidad de otras
patologias (3,13,15).

Los pacientes pueden mostrar algun grado de compromiso del
sistema nervioso central, Esto puede producir Tletargo,
iriitabitidad, cambios de conducta, labilidad emocionatl,
alteraciones de)l suefo o meningitis aséptica (3,15) ‘a cual

puede mostrar linfocitosis de 25-100 células/mm3.
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La artritis y artralgias se informan hasta en un 35-40% da
los pacientes (13,15,29);: afectandose principalmente rodillas
y tobillos, (3,15). Se han descrito 2 tipos de artritis: 1. de
inicio temprano y 2. tardio. Una tercera parte de 1os casos se
inicia durante los primeros siete dias de la enfermedad en la
etapa aguda, con 1inicio subito, poliarticular afectando
articulaciones pequefNas y grandes. En la etapa temprana el
sindrome de Kawasaki puede hacer pensar en la posibilidad de
enfermedades sistémicas graves. La artritis de inicio tardio es
mds prolongada, puede durar hasta 120 dias y se puede
desarrollar a pesar de estar recibiendo salicilatos en
concentraciones entre 18 y 30 mg/dl en sangre (3,13,30) y la
presencia o desarrcllo de aneurismas de la arterias coronarias
debe hacer pensar en la posibilidad del diagnéstico.

E1 liquido sinovial se muestra macroscépicamente purulento
con reaccidn inflamatoria intensa, el recuento leucocitario en
el liquido articular puede ser tan elevado como 350,000/mm3 con
predominio de polimorfonucieares y se han detectado ademas
complejos inmunes (13).

€V hidrops vesicular se informa en un 2.5 a 5% de los
pacientes (13,15,29,31) se produce en el periodo agudo o
subagudo. E) sintoma mds comin es dolor abdominal ocasionalmente
aunado a vomito y distension abdominal, puede haber ictericia
con hiperbilirrubinemia de predominio directa. La etiologia de
la ictericia es evasiva, ya que no se ha demostrado obstruccion

mecadnica del flujo biliar. E! hidrops vesicular es una
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CUADRO 2

SINTOMAS ASOCIADOS

Datos clinicos Datos Utiles de laboratorio
Uretritis Reactivos de fase aguda ele-
Artritis artralgias vados:PCR, VSG.
Carditis,especialmente Trombocitosis (después del
mio o pericarditis décimo dia)

Meningitis aséptica Piuria estéril

Diarrea AEL negativa

Hidrops vesicular
Ictericia obstructiva




CUADRO 3

SINDROME DE KAWASAKI: fases de la enfermedad,complicaciones
y grado de arteritis,

Aguda Subaguda Convatescencia Cron
Datos Duracion (1- Duracion 12-21
Ouracién
clinices 11 dias) dias) dias) (?
alos)
Fiebre,con - Parsiste la La mayor parte
Juntivitis, irritabilidad, de los datas
cambios bu - Puesde ocurrir cifnicos re -
cales y en - prolongacién de sueltos, Persis
extremidades 1la fiebre, Nor~ tencia de dila-
irritabilidad malizacién de tacién aneuris~
la mayor parte mética de vasos
de dates ¢lini~ periféricos.Pue
cos. Pueden des de persistir la
arrollarse aneu  conjuntivitis.
rismas palpa -
bles.
Compli- Artritis tem Aneurismas coro Persiste la ar- Puede
cacio - prana,miocar narios,artritis tritis. Pueden desarro
nes ditis,peri - tard{a,insufi ~ persistir aneu }larse-
carditis,in- ciencia mitral, rismas corona- angina-
suficiencra hidrops vesicu~ rios y perifé- de pe-
mitral, uvei- lar,trombocito~ cos. Reactan ~ cho.
tis,meningi- s15,descamacion tes de fase -
tis. trombosis coro- aguda normales.
naria e infarto.
Correla Perivasculi~ Aneurismas,trom Disminuye la in Forma-
ciones tis,vasculi~ bos,estenosis - flamacién vascu cidén-
arteria tis de capi- de las arterias lar. cica-
les lares,arterio de tamafo me ~- trizal
tas,vénulas, diano,panvascu- engro-
inflamacion- litis,edema de de 1a
de capa inti pared vascular intima
ma y media - miocarditis me-
de grandes - nos notabie.
arterias.
Causa Miocarditis Infarto miocar- Infarto miocér-
de dico, flotura de  dico. Enferma-~
muarte aneurisma dad cardiaca -

Miocarditis.

isquémica,



complicacién benigna con resolucion esponténea, que puede ser
detectada por ultrasonido y no requiere manejo quirdurgico. La
etiologia es inicierta, para la cual se ha postulado obstruccién
del conducto c¢istico por una vaculitis no especifica o
compresioén externa de nodulos Jinfaticos (15,25).

Las alteraciones hematolégicas se asocian comunmente al
sindrome de Kawasaki, ésto incluye trombocitosis,leucocitosis
y velocidad de sedimentacién globular aumentada, en algunos
informes se ha descrito hasta anemia normocitica normocroémica.
También se han )legado a informar casos de anemia hemolitica
microangiopdtica (3,32). En 1986 Bunin describié el caso de una
paciente con anemia hemolitica autoinmune y una aparicién
temprana de trombocitosis (30).

E1 sindrome urémico hemolftico estd descrito en 1la
literatura en una paciente gue presentd microangiopatia renal
manifestado por una disminucién en el {ndice de filtracion
giomerular, proteinuria, hematuria, anemia hemolitica
microangiopdtica y trombocitopenia. Ademds de oliguria con
elevacién moderada de creatinina, melena y petequias, con
disminucién del hematocrito a 5%. Los cambios patolégicos se
inciaron en la microvasculatura glomerular y las caracteristicas
son separacion de células endoteliales de la membrana basal y
aumento del espacio subendotelial produciendo oclusién de la luz
capitar (33,34,35). En casos mas graves el dafo progresa
involucrando arteriolas y pequefNas arterias acompaNado de

formacién de microtrombos (123,15,33).
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Brosius y cols en 1988 encontraron que la dermatitis
atépica es un factor de }iesgo para e) desarrolle del sindrome
de Kawasaki y se refiere que los factores inmunoldgicos del
huésped juegan un papel importante en la patogénesis de la
enfermedad (36).

Stoller y Biller describieron en 1987 dos pacientes con
vémito, dolor abdominal y valores séricos de amilasa elevados
durante las primeras 4 semanas de la enfermedad. Se ha observado
en autopsias de otros pacientes con sindrome de Kawasaki
vasculitis de artertas de mediano calibre del péncreas,
inflamacion periarterial, destruccién medial e inflemacidn de
la intyma, ademds de cambios inflamatorios de venas de mediano
y gran calibre. Se ha descrito ademds evidencia histolégica de
pancreatitis (37},

Miyake en 1987 describe 3 pacientes con sintomatologfa de
pseudo-obstryuccion det intestino delgado corroborade clinica y
radiolégicamente. Los hallazgos encontrados principalmente
fueron: dilatacién de intestino delgado, aumento de la cantidad
de gas, y adelgazamiento e impresiones digitales de las paredes
del mismo. Se considera que éstos hallazgos sean secundarios
a l1a insuficiencia vascutar y la pardlisis intestinal pueda ser
parcialmente secundaria a isquemia do) plexo intramural (38).

Probablemente la sintomatologfa mds alarmante son las
alteraciones cardiacas y coronarias, las cuales se presentan en
10 a 30% de los pacientes durante )a fase subaguda de la

enfermedad, entre la segunda y la cuarta semana y son causa de
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morbilidad y mortalidad (19,39). A principios de los 70's el
indice de mortalidad por sindrome de Kawasaki era de 3%,
actualmente se informa en 0.2%, computado en estudios
epidemiologicos estandarizados (13).

El sindrome de Kawasaki es una vasculitis sistémica que
involucra arterias de pequefo y mediano calibre, particularmente
de arterias coronarias que lleva a la formacidén de aneurismas.
La inflamacién es autolimitada, pero en algunos casos los
aneurismas coronarios progresan causando muerte subita en 1 a
3 % o cardiopatfa isquémica por oclusién trombotica
(7,13,15,24,40,41),

ta mayorfa de los nifios con s{ndrome de Kawasaki no
presentan sintomatologfa cardiaca ni alteraciones
electrocardiograficas o radioldgicas aun teniendo aneurismas.
Los factores predictivos de aneurismas son: 1, niRos menores de
un afo, 2. fiebre con duracién de mds de dos semanas, 3,
elevacion de la velocidad de sedimentacién globular por mds de
cuatro semanas y 4. anaurismas de arterias axilares palpables
(39,40).

tas alteraciones de la arteria coronaria consisten en
dilatacién aneurismdtica y estenosis. Las caracteristicas que
complican el curso de la enfermedad de Kawasaki se han
clasificado como definidas y posibles, El criterio definido
incluye: choque cardiogénico, soplo holosistélico apical vy
hallazgos electrocardiogrdficos de infarto miocdrdico vy

cardiomegalia. Los signos posibles que sugieren la presencia de
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lesiones coronarias incluyen: varon menor de un aNo de edad,
fiebre prolongada, elevacion de enzimas cardiacas, ruidos
cardiacos distales y prolongacion del intervalo PR
(13,39,40,42,43).

tas lesiones obstructivas aparacen en algunos de 1o0s nifios
con aneurismas coronarios. Las lesiones pueden ser asintomaticas
o desarrollar una varjedad de manifestaciones clinicas como
angina de pecho, infarto miocdrdico e incluso muerte subita en
1 a 3 % dos meses después de iniciada la enfermedad
(13,15,41,42,44),

Ei infarto miocdrdico se presenta durante ia etapa subaguda
de la enfermedad, es secundario a la oclusién trombdética de
aneurismas coronarios o progresion de lesiones estenbticas,
siendo causa importante de muerte, E1 infarto miocdrdico
asintomitico se presentan en 40% de los infartos asociados a
sindrome de Kawasaki,

Los infartos agudos son fatales en 20-30% de los pacientes y
el riesgo de muerte es mayor en aquellos con oclusién del tronco
principal de la arteria coronaria izquierda y en aquellos con
estenosis grave de 1a arteria descendente anterior por oclusion
de la arteria coronaria derecha (13,40,42,45,46,47).

La insuficiencia mitral se presenta en el 10% de 1los
pacientes con enfermedad de Kawasaki es causada por infiltracién
inflamatoria de la vdlvula e inflamacién o 1isquemia de los
musculos papilares. Se presenta durante la fase aguda o subaguda

de la enfermedad y no necesarijamente se asocia con lesiones
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coronarias. La insuficiencia aértica se presenta en el 5% de los
pacientes y estd relacionada con lesiones coronarias. Se piensa
que la insuficiencia adértica es causada por endocarditis
concomitante » por extensién del proceso inflamatorio de la
aorta (13,42,48).

La miocarditis es clinicamente evidente en 20 a 30% de los
pacientes en la etapa aguda. Clinicamente ei paciente presenta
fiebre alta, irritabiiidad, taquicardia, ritmo de galope Yy
arritmias; electrocardiograficamente prolongacién del intervalo
PR y cambios 1inespecificos en las ondas ST y T; en 1la
radiografia de térax cardiomegalia y cambios en los niveles
séricos de creatin-fosfoguinasa. Durante ésta etapa de la
enfermedad también se puede detectar pericarditis (13,42},

La insuficiencia cardiaca congestiva puede ser causada por
miocarditis, pericarditis, endocarditis en la etapa aguda de la
enfermedad o a 1infarto cardfaco masivo durante el periodo

tardio.

EXPLORACION FISICA:

€s muy importante ia exploracidn fisica para obtener datos
de la enfermedad y sus complicaciones, se debe hacer
repetidamente para identificar cambios, particularmente
cardiacos (13,49;.

Cabeza: Debe incluir palpacioén del cuero cabelludo, buscando
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dilatacién aneurismdtica de las arterias superficiales vy
auscultacién para detectar soplos (3,13,40).

Examen ocular: Se debe buscar la posible presencia de
conjuntivitis, nemorragia subconjuntival o papiledema, por medio
de examen fundoscopico, evaluaciéon de la reaccidén pupilar y
equilibrio muscutar. E)} exdmen con lémpara de hendidura puede
demostrar precipitados querdticos diminutos, uveitis anterior
y opacidades del humor vitrao (13,27},

Nariz, boca y garganta: Presencia de rinorrea no
caracteristica. En labios coloracién de rojo brillante a
magenta, seguidos de aumento de volumen de leve a moderado con
grietas o fisuras. La orofaringe con eritema profuso sin
alteraciones, Lengua en fresa y ulceras intrabucales, éstas
Gitimas son poco comun,

Cuello: Se debe buscar la presencia de crecimiento uni o
bitlateral de ganglios 1infdticos. En casi la mitad de 1los
pacientes se encuentran de un tamafio de 1.5 cm (3,13,19).

Carazén y vasos periféricos; £1 exdmen del corazén se debe
practicar por lo menos 2 veces al dia durante el periodo agudo
y diariamente durante el perijodo de convalescencia. En e}
periodo agudo podemos encontrar datos sugestivos de miocarditis
como taquicardia, datos de insuficiencia cardiaca y ruidos
apagados, En presencia de un soplo holosistélico apical debemos
gospechar insuficiencia mitral secundaria a inflamacién valvular
o dilatacion miocdrdica, Los ruidos cardiacos distantes o frotes

de friccién pericdrdica pueden indicar pericarditis con o sin
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derrame. A la auscultacién podemos encontrar tagquicardia como
manifestacion temprana de insuficiencia cardiaca, estertores
producidos por insuficiencia congestiva, ademds puede haber
infiltrados pulmonares en algunos casos (3,13,40,46).

£s importante detectar a tiempo dilataciones aneurismaticas
por medio de la palpacion de las arterias accesibles, Los
aneurismas pueden ser fusiformes cuande las arterias estan
crecidas de manera difusa o saculares cuando la dilatacion es
localizada. Los aneurismas se presentan como masas pulsétiles
palpables de t a § cm de didmetro. tas édreas mas comunes de
aneurismas periféricos son la inguinal y axilar, aungue es de
gran importancia la palpacién a nivel inguinal para detectar
aneurismas de la arteria femoral (3,13,46).

Abdomen: La inspeccién puede mostrar distensién en el
cuadrante superior derecho, una masa a ese nivel o el higado con
crecimiento difusc que son signos de hidrops vesicular. Puede
haber hepatomegalia secundaria a insuficiencia cardiaca o menos
frecuentemente por insuficiencia hepdtica o hepatitis. Se llegan
a presentar datos de {lec paralitico o muy raramente un cuadro
abdominal agudo secundario a necrosis intestinal, con signos
puritoneales (3,13,38)}.

Examen neuroldgico: Se encuentra irritabilidad manifestado
por labilidad emocional o }lanto incontrolable, La irritabilidad
puede persistir hasta el periodo de convalescencia indicando asi
datos sugestivos de encefalitis. Puede haber datos meningeos

secundarios a meningitis aséptica. Con menor frocusncia puede
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ex1stir durante la fase aguda hemiparesia o disminucién de los
reflejos osteotendinosos profundos u otras alteraciones por
afeccion de las arterias cerebrales. En algunos pacientes se
1lega a observar transtornos de la conciencia, estupor, semicoma
y coma (2,3).

Exdmen misculo-esquelético: Puede haber imposibilidad para
la marcha, artritis © aumento de volumen en pies © menos
frecuentemente miositis., Puede haber artritis sensibilidad
dolorosa o limitacidén del movimiento, £l aumento de volumen de
los dedos es tan importante que imposibilitan movimientos motor
finos. La afeccién de las articulaciones metatarsofalangicas
pueden causar dificultad en la deambulacién sobre los dedos de
los pies. El1 exdmen articular debe repetirse durante varias
semanas ya que puede desarrollarse artritis tardia hasta cuatro
semanas después de iniciado el cuadro.

Exdmen urogenital: En los nifos pueden encontrarse pequefas
Ulceras en el meato uretral (3,13).

Piel y cabello: Se debe de investigar la presencia de
exantema, el cual se puede manifestar en forma variable. En el
periodo agudo puede ser un exantema eritematoso y puede haber
combinaciones escarlatiniformes, morbiliformes o
maculopapulosas. Una semana después de manifestada la enfermedad
puede observarse miliaria pustulosa sobre 4reas de exantema
intenso o en la superficie extensora de rodillas y codos. Entre
la primera y segunda semanas se debe tener presente la presencia

de ictericia leve 8 a 15 dias posterior al inicio del cuadro hay
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presencia de descamacidén perianal aun sin la presencia de
exantema y entre 10 y 13 dias después de iniciada la fiebre hay
descamacién generalizada de manos y pies. Uno a tres meses
después de haber iniciado la enfermedad, puede presentarse caida
de cabello, alopecia parcial y adelgazamiento del mismo, asf
como falta de crecimiento de las l1ineas de B8eau en las ufas

(10,21,50).

DATOS DE LABORATORIO Y GABINETE:

En el 95% ce los pacientes aproximadamente se encuentra
Teucocitosis mayor de 15 000 /mm3, con una desviacitn a 1ia
izquierda (> 50% de neutrofilos) durante algun tiempo de la
enfermedad, Se puede encontrar ademds disminucién de 1la
hemogiobina con datos sugestivos de anemia normocitica
normocrémica (3,4,32).

La elevacién de 1a cuenta plaquetaria es un dato constante
pero no ocurre antes del décimo dia. La elevacién es entre el
décimo y décimo cuarto dia con un pico promedio de 800,000/mm3
(niveles de 600,000 a 1, 900,000/mm3) entre el décimo octavo y
vigésimo quinto dia, llegando a niveles normales alrededor del
dia 30 (15,19).

La velocidad de sedimentacién globular se encuentra elevada
mas de 20 mm en el 96% de los pacientes.

Hay datos de piuria estéril (> de 5 leucocitos/campo) hasta
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en un 53%; hay ademds proteinuria moderada y transitoria
informada en el 33% de los pacientes (15).

La protefna C reactiva positiva es otra de las
caracter{sticas constantes, sucede durante la fase aguda de la
enfermedad y regresa a sus niveles normales entre la sexta a
décima semana posterior al inicio de la fiebre (15,19).

Durante la fase aguda de la enfermedad hay elevacidn del
fibrinégeno, factor VIII de la coagulacién, alfa-2 globulina,
IgE y, dependiendo de la lesién miocdrdica, las alteraciones
enzimaticas (13,45),

La fijacién de 1dtex, anticuerpos antinucleares,células LE,
antiestreptolisinas, serologfas son negativos. Los cultivos de
virus y bacterias generalmente son negativos por métodos
convencionales.

El1 electrocardiograma es un estudio que debe realizarse
rutinariamente en pacientes con sfindrome de Kawasaki en el 60
a 90% presenta prolongacién del PR y QT, aplanamiento de ondas
T, depresién del segmento ST. E1 30% muestran bloqueo cardiaceo
o arritmias (13,19),

Desde 1983 la ecocardiografia bidimensional ha sido el
método no invasivo mds wutilizado para la evaluacion de
aneurismas coronarios, tiene una sensibilidad del 98% y 95% de
especificidad. Ecocardiogrdficamente las principales arterias
coronarias deben ser menores de 3 mm en lactantes y menores de
4mm en escolares(13,51).

Se ha demostrado que la dilatacién coronaria se detecta
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primerc a un promedio de 10 dias de la enfermedad y e} nivel
maximo de la frecuencia de dilatacidén coroparia de aneurismas
se proguce dentro de las cuatro primeras semanas (52).

Las indicaciones para realizar angiografia selectiva a Jos
pacientes con sindrome de Kawasaki son: 1, antecedantes que
sugieran isquemia, 2. insuficiencia mitral persistente, 3.
calcificaciones coronarias observadas radiolégicamente, 4.
aneurismas coronarios persistentes en ecocardiografias repaetidas
(13},

tas angiografias coronarias anormales comprenden el 30 a
60% de Jos pacientes y las alteraciones mds frecuentes san
tortuosidad, y ditatacion de arterias coronarias, aneurismas y
estenosis importante (19).

Se debe realizar ultrasonido abdominal para detectar

alteraciones principalmente en vesfcula biliar (31),

HALLAZGOS AHATOMOPATOLOGICOS:

El sindrome de Kawasaki es benigno y autolimitado en la
mayoria de los caso. Las muertes ocurren subitamente durante la
fase de convalescencia y frecuentemente es secunadria a ruptura
de arterias coronarias o tromboarteritis coronaria. El 1.7% de
pacientes que fallecen por enfermedad de Kawasaki, presentan
datos sugestivos de periarteritis nodosa, por lo que se han

encaminado diversos estudios para diferenciar a! sindrome de
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rawasaki con la periarteritis nodosa con compromiso coronario

(19,53).

Se afecta principaimente el aparate cardiovascular, las
lesiones se clasifican de acuerdo a la duracién de la enfermedad
(Cuadro 4):

Estadio I: De 0 a 9 dfas, caracterizado por perivasculitis y
vasculitis aguda de la microcirculacién (arteriolas, capilares
y vénulas) y arterias de pequeNo calibre, perivasculitis aguda
y endarteritis de las arterias coronarias principales. También
se encuentra pericarditis, miocarditis e inflamacién del sistema
de conduccién atrioventricular, Estadfo II: De 12 a 25 dfas,
caracterizado por panvasculitis de las arterias coronarias
maycres y aneurismas con trombos en su rafz. También se
encuentra miocarditis, necrosis, lesiones en el sistema de
conduccién, pericarditis, endocarditis con valvulitis. Estadio
III: De 28 a 31 dias. Se encuentra granulacién de las arterias
coronarias principales y desparece la inflamacién en 1la
microvasculatura. Estadio IV: 40 dfas a 4 afos. Muestra
cicatrices con calcificaciones y recanalizacién de los vasos
afectados, estenosis importante de las arterias coronariasg,
ademas de fibrosis miocardica, necrosis, lesiones en el sistema
de conduccién y fibroelastosis endocdrdica (15,19,46,54,56).

En otros vasos de pequefio y mediano calibre puede existir
adelgazamiento de la intima, cicatrizacién y muy raramente
necrosis fibrinoide (19).

E1 timo se encuentra considerablemente reducido de tamaRo.
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CUADRO 4

ESTADIOS CLINICOS Y PATOLOGICOS DEL SINDROME DE KAWASAKI.

Estadio Duracién

1 <10 dias Fiebre, inyeccién con-
Jjuntival,cambios ora -
les, linfadenopatias.

II t2-28 Irritabilidad,descama-

dias cién, alteraciones car
diacas (insuficiencia-
valvular, ICC,forma --
cién de aneurismas.

111 29-45 Funcidén cardiaca nor

dias mal o algunos hallaz-
gos.

v 550 dfas Funcidén cardiaca nor

mal o algunos hallaz-
gos.

Perivasculitis aguda
de arterias corona-
rias; angiftis;pan-
carditis e inflama-~
cién del sistema
de
conduccion A-V

Panvasculitis aguda;
de arterias corona-
rias;aneurisma;obs-
truccién coronaria
y
trombosis. Disminuye
la inflamacién mio-
cardicayendocédrdica

Inflamacién subaguda-
de arterias corona -
rias;aneurismas.

Formacién de cicatri-
ces; calcificacidn
arterias coronarias;-
estenosisyrecanali-
zacidnde las corona-
rias;fibrosimiocar-
dicasininflamacion.
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EY} ndmero de linfocitos en la corteza se encuentra
importantemente disminufdo. Aun no se sabe si la involucién
timica es secundaria a la enfermedad aguda o al usc de
esteroides (19).

En piel se ha encontrado fenaestraciones endoteliales vy
necrosis, edema en dermis, infiltrado celular perivascular

principalmente con linfocitos,macréfagos y mastocitos {(15,19).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

El diagnéstico diferencial incluye una muititud de
enfermedades (Cuadro 5), entre los gue destacan el sindrome de
choque téxico, sindrome de 1a piel escaldada, fiebre de las
montafias Rocallosas, escarlatina, hipersensibilidad a farmacos
y algunas enfermedadss de la colégena.

El sindrome de choque toxico fue descrito inicialmente en
{980 en una joven, identificando una exotoxina del
Staphilococcus aureus. El sindrome de chogue toxico casi siempre
ocurre en adultos, presenta un exantema difuso, eritrodermia
macular sin el componente papular de la enfermedad de Kawasaki,
pueden presentar hipotensién, 1a cuenta de plaquetas disminuida
y el aislamiento de) S. aureus establece el diagnéstico.

E} sindrome de la piel escaldada generalmente ocurre en
niNos menores de & afios, inicia con fiebre, exantema eritematoso

y descamacion de la piel, Se puede confundir con la enfermedad
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Cuadro §

OIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL SINDROME DE KAWASAKI

Tipo de Enfermedad

CONDICIONES RELACIONADAS

Bacteriana

Ricketsial

Virales

Alergica,autoinmune

Toxicos

Infeccién estreptococica (fiebre-
reumadtica)
Leptospirosis
Sindrome de piel escaldada
Meningococcemia y otras septice-
mias
Yersinia pseudotuberculosis

Fiebre de las MontaRas Rocallosas.
tifo

Rubeola y rubeola atipica

varicela

Roseola infantil

Enterovirus (especialmente echovi-
rus)

Mononucleosis infecciosa

Sindrome de Stevens-Johnson
Artritis reumatoide juvenil
Sindrome de Reiter
Alergia a farmacos

Acrodinia
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de Kawasaki en sus estadios iniciales pero la descamacidn
temprana con signo de Nikolsky positivo y cuitivos positivos a
estafilococo confirman el diagnéstico (15,19).

La escarlatina es producida por una toxina del estreptococo
beta hemolitico. La enfermedad se inicia con fiebre, vémito,
cefalea, faringitis y escalofrios. E1 exantema escarlatiniforme
se presenta en el 5% de los pacientes con enfermedad de
Kawasaki. Los pacientes con escarlatina no presentan
trombocitosis ni cambios electrocardiograficos y el exudado
faringeo positivoe a estreptococo confirma el diagnéstico
{(1,15,19).

E1 sindrome de Stevens-Johnson se puede considerar una
enfermedad de Kawasaki temprana. Ambas condiciones pueden causar
lesiones maculopapulares en piel, cambios en mucosas y fiebre.
El sindrome de Stevens-Johnson no presenta induracién y eritema
de palmas y plantas, el curso clinico es mas grave y presenta
enfermedad renal (1,3,15,19).

La fiebre de las montafas Rocallosas cursa con fiebre,
cefalea, mialgias y exantema macular, pero presenta elevaciédn
de titulos de Weil-Felix mayores o iguales a 1:80.

Otras infecciones bacterianas que simulan enfermedad de
Kawasak i son leptospirosis e infeccién por VYersinia
pseudotuberculosis., La leptospirosis es una infeccién por
espirogquetas que puede presentar fiebre, nausea, voémito,
diarrea, mialgias, inyeccién conjuntival, meningitis aséptica

o hepatitis, asi como mdculas eritematosas o purpura. EI
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diagnéstico se hace por observacién en campo obscuro, por
cultivo y elevacidn de anticuerpos. La infeccién por Y.
pseudotuberculsis puede producir fiebre, exantema maculopapular,
induracién de manos y pies, diarrea, artralgias y dolor
abdominal. El diagnéstico definitivo se hace con coprocultivos
positivos para la bacteria.

Se ha informado hipersensibilidad al acetaminofén vy
ampicilina que semejan un cuadro de enfermedad de Kawasaki (19).

El lupus eritematoso sistémico y la artritis reumatoide
Juvenil muestran en occasiones caracterfsticas muy semejantes a
la enfermedad en etapas muy tempranas. Se distinguen ambas
condiciones conforme avanza el curso clinico de las mismas y por

los exdmenes inmunolégicos positivos,

TRATAMIENTO:

ta etiologfa de la enfermedad de Kawasaki es desconocida,
no existiendo un tratamiento especifico hasta la actualidad,
Desde que se decribié la enfermedad ha habido casos esporddicos
y epidemias de la misma, en las cuales se han informado casos
fatales en su mayoria causados por arteritis coronaria
acompafada de aneurismas y trombosis oclusiva, por lo gue las
investigaciones &e encaminaban para obtener un tratamientu
adecuado o por 10 menos prevenir la enfermedad coronaria, Ss han

planteado diferentes tipoes de tratamiento incluyendo:
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corticosteroides, 4cido acetil salicilico, dipiridamol,
antibidticos, etc. (30,40,52,58).

En el tratamiento de la enfermedad de Kawasaki debe
considerarse un plan terapéutico amplio, tendiente a: 1.
proporcionar cuidado general y de sostén dirigido a reducir las
molestias, 2. tratamiento antiinflamatorio, 3. tratamiento
antiagregante plaquetario, 4. evaluacién repetida tanto clinica
como de laboratorio para detectar complicaciones, 5. estudio
sistemdtico para detectar la presencia de aneurismas y 6.
vigilancia a largo plazo, en especial a los nifos con aneurismas
coronarios persistentes.

Cuando los pacientes son descubiertos durante la etapa
febril aguda se considera conveniente hospitalizarles con el
objeto de facilitar las pruebas diagnésticas y la exclusién de
bacteremia u otras infecciones tratables (15).

Dentro del tratamiento especifico se ha observado gue el
4cido acetil saliciflico puede no prevenir la formacién de
aneurismas pero promover la regresion natural, la trombosis
oclusiva y la progresion de secuelas coronarias, La dosis
recomendada aun estd en controversia. Los autores japoneses
recomiendan una dosis de 30 mg/k/dfa en 2 dosis al hacer el
diagnéstico y en la etapa aguda de la enfermedad, continuandolo
por dos semanas. Cuando las manifestaciones agudas han pasado
se recomienda reducir la dosis a 5 mg/k/d y continuarla en
presencia de aneurismas coronarios (40,56).

En los E. U. se recomienda la docsis antiinflamatoria
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estédndar de 80-100 mg/k/d con lo que se ha Jlograde una
concentracién media de salicilatos de cerca de 18 mg/d) 48 a 72
horas después de nstituido el tratamiento, no asf{ con dosis
menores de éstas (9,13,30,40,49,57), Aproximadamente 2/3 partes
de los pacientes se encuentran afebriles 2 dias después de
instituido el tratamiento., Se considera gque el tratamiento con
aspirina debe continuarse de cuatro a seis semanas hasta que la
velocidad de sedimentacion globular vuelve a 1o normal. En caso
de malabsorcion de aspirina, algunos investigadores recomiendan
dosis extraordinarias de 150-180 mg/k/d para conseguir niveles
sanguineos terapéuticos durante la fase aguda, lo que reduce las
complicaciones coronarias de la enfermedad de Kawasaki aungue
ésto no estd totalmente esclarecido (57). As{ mismo, las dosis
altas de aspirina no han sido notablemente eficaces en la
reduccion de artritis en la fase aguda ni en su pravenciodon en
la fase subaguda. tas dosis bajas de aspirina son més eficaces
en la prevencién de la agregacién plaguetaria y formacién de
trombos intravasculares. Ademds, se inhibe completamente la
sintesis de tromboxano en las plaguetas, perc no impide la
sintesis endotelial de prostaciclina, que es un antagonista de!}
tromboxano. Las dosis elevadas de aspirina inhiben la produccién
tanto de tromboxanc como de prostaciclina, es por ésto que las
dosis bajas de aspirina (5~10 mg/k/d} son tedricamente
praferibies durante el per1odo de trombosis e
hipercoagulabitidad (3,13,43,50).

Como efectos secundarios se ha documentado que dosis altas
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de aspirina producen alteracion en la funcidn hepdtica, niveles
etevados de TGO y TGP en los nifos japoneses (40),

En Japén y Estados Unidos se han utilizado corticosterotdes
para pacientes con gangrena incipiente. Se ha demostrado que su
uso estd contraindicado por que incrementa el riesgo de
apeurismas. Se encontrdé que pacientes gque recibieron dcido
acetil salicilico presentaban aneurismas en el 11% de los casos,
sin recibir dosis de antiinflamatorios 20% y 65% en pacientes
con corticoesteroides. Ademds, aumenta la cuenta plaguetaria
y no tiene utilidad en la diaminuciéon de Ja agregacion
plaquetaria (9,13},

Se ha informado también el wuso de gama globulina
intravenosa en stapas tempranas de la enfermedad para prevenir
las alteraciones coroparias, El tratamiento reduce
significativamente la fiebre y los niveles de laboratorio de los
reactantes de fase aguda sugiriendo asi un efecto generatlizado
rdpido antiinfiamatorio. No se conoce aun el mecanismo por medio
del cual reduce la vasculitis, las posibilidades incluyen un
blogques en la activacién inmunoldégica de la respuesta
inflamatoria directamente en la superficie vascular, saturacion
de los receptores Fc en Jas plaquetas o células
reticuloendoteliales o proviendo un anticuerpo aspecifico
actuando sobre un agente causal de la enfermedad de Kawasaki aun
desconocido, Se recomienda una dosis de 400 mg/k/d{fa por 5 dias,
combinando con dosis de aspirina a 100 mg/k/d hasta el dia tdo

y posteriormente 3~5mg/k/d (19,58,59,60,61,61).
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Aun cuando la aspirina y la gama globulina reducen la
frecuencia de aneurismas coronarios en la enfermedad de
Kawasaki, éstas continun siendo de 8% (40,58,59,62).

Se ha observado que el 60-70% de los pacientes con
enfermedad de Kawasaki tienen complejos inmunes séricos, los
cuales aparecen en etapas tempranas de la enfermedad hasta dos
a cuatro semanas y se ha observado que la infusién con gama
globulina aun muestra niveles de éstos complejos inmunes, aunque
no ha sido totalmente documentado (63)}.

Los pacientes con aneurismas coronarios se encuentran en
mayor riesgo de infarto al miocardio, muerte o insuficiencia
miocardica tardia. En éste tipo de pacientes y en 1los que
presentan aneurismas gigantes el uso de un solo antiagregante
no es suficiente por 1o que se recomienda el usc de dipiridamol
de 3-5 mg/k/d en 3 dosis (40,42,49). Esto proporciona una
inhibicidén adicional a la agregacién plaguetaria. En pacientes
con lesiones obstructivas cardiacas graves se contraindica su
uso.

Cuando hay infarto al miocardio el paciente debe ser
hospitalizado para monitoreo estrecho. En caso de chogue
cardiogénico e insuficiencia cardiaca se utilizan
vasodilatadores y diuréticos como e} nitroprusiatc y
nitroglicerina, asi como dopamina y dobutamina. E1 tratamiento
anticoagulante se administra con heparina y urogquinasa (45).

En algunos casos se debe reconsiderar la recanalizacion

coronaria percutdnea en la cual se instila directamente
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urogquinasa y estreptoquinasa en tas arterias coronarias.

En pacientes con arritmias graves estd indicado el uso de
lidocafna y desfibrilacion (29).

En el 20% de los casos se encuentra recurrencia de
infartos, por lo cual la mortalidad por reinfarto es alta y es
necesario un tratamiento cuidadoso del paciente (19,64},

Los aneurismas sistémicos normalmente no requieren de
tratamiento especifico.

La cirugia cardiaca puede ser necesaria en pacientes con
angina de pecho, para reparar estenosis de las arterias
coronarias, por puentes aortocoronarios o reemplazo valvular.

tas indicaciones son en pacientes con oclusidén grave del
tronco principal de la arteria coronaria izquierda, con ociusién
grave de uno o mAs vasos O con oclusién grave en la porcién
proximal de la arteria descendente anterior izquierda (52).

Los puentes deben postponerse hasta los 10 afos de edad,
por riesgo de oclusién del injerto durante el crecimiento.
Algunos pacientes 1legan a desarrollar circulacién colateral que
hace que el procedimiento no sea necesario (15,42},

Se informa un caso de isquemia periférica grave tratada con
una infusién de prostaglandina E1 la cual es un vasodilatador
potente e inhibidor de la agregacion plaquetaria; a dosis de 50
microgramos en 30 ml de solucion salina al 0.9% a 0,007
mcg/k/min (2mL/nr}, aumentande la dosis gradualmente a 0.021
meg/k/min, 24 hrs mds tarde aumentando a 0.035 mcg/k/min con

buen restablecimiento de la perfusién en la mano y secuelas
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menores (65).

Se ha demostrado que la artritis temprana responde mal al
tratamiento con antiinflamatorios no esteroideos. Se ha viste
una reaccién favorable con tolmetina sédica a dosis de 15-20
mg/k/dfia, También son utiles el uso de terapéutica fisica,
férulas de reposo y baflos tibios (13,19).

La gangrena periférica es una complicacién rara y para su
manejo se puede utilizar heparina ademds de una terapéutica
corticosteroide con metiiprednisolona por venoclisis durante un

periodo de una hora en dosis de 20-30 mg/k/d (13).

PRONOSTICO:

E1 prondstico de los pacientes con sindrome de Kawasaki en
general, es bueno, se recuperan sin complicaciones y regresan
a sus actividades normales. Los pacientes que presentaron
complicaciones durante la fase aguda de la enfermedad pueden
tener secuelas significativas y aproximadamente 20% de 10s nifos
presentan aneurismas si no reciben un tratamiento adecuado.

Casi el 50% de las muertes ocurren durante la fase aguda
de la enfermedad por inflamacién del sistema de conducciébn
atrioventricular produciéndose muerte subita, Se informa que 35%
de las muertes ocurren durante la fase de convalescencia
secundaria a cardiopatia isquémica, aunque también se informan

muertes por ruptura de aneurismas durante esa fase o afos
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ESTA TESIS MO DEBE
SAUR EE LA BIBLIOVECA

después de resolucién de la enfermedad (15).
Se ha encontrado también que mas del 50% de 1os pacientes
con sindrome de Kawasaki presentan aneurismas residuales,

obstruccion y estenusis de las arterias coronarias (40,15).
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