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INTRODICCION

la enfenmeded de Kaacki es una enfenmedad febnil que afecta binica-
meate a nifiva. Lla presentacisn clinica y la epidemiologia sugieren -
una etiologia infeceiosa, peno aun el agente causal es desconocido y
necientemente se ta sefinlado un netrovinua como eticlogia f1/.

Deade au deacripeion inicial en 1967 el slndrome ganglionan mucocuté-
neo min conveido actuaimente como enfeamedad de Kawesati, fa aido de
gran intenea y un enigma pana pediatrar, candidlogos y aratomopetélo-
goa (2/.

Inicialmente ae pensé que aélo ae presentaba en puebloa onientales, -
peno se eatd diagnoaticande y comentando con frecuencia crecientes en
Nonteaménica y Eunopa,

Aunque la montelidad er baja [ menon ol 2% /, en el /G % de loa afec-
tadoa presentan leaionea candiacas y neaiduales y vascularea penifé-
nicas penmanentes, {2}, por lo que aun hay que eapenar pana conocea -
lar auténticar consecuencian a largo plago en loa nifios que fun pade-
cide la enfenmedad peno que apanentemente no paesentanén lea leaiones
més facilmente (dentificablen.

€L presente eatudio se realizd con la finelidad de Facen un Llamado -
de atencién bacia eata enfeamedad nedativamente nueva y la maneaa de
z'_a’enti.,(écunla, puesto que aegunamente au incidencia neal er mucto ma-
yon a la aospechada, comunicamoa doa caror tipicos de esta enfenmedad
g hacemos comentanio neapecte a lo nepontado en la litenatuna interna-
elonal.



HISTORIA

Fué identificada como entidad clinica pon el Mn. Tomiacku Kewasaki en
196! en lactantes y nijioa peguefiva con algnos y alntomas que inclulan
{iebne elevada prolongada, denname conjuntivel bilateral y eaupcién -
enitematosa, alteanciones de la mucosa de vias neapinatonias supenio-
nea, edema y enitema de laa extnemidades, descamacién y adenopatias -
cenvicales. Kawaiahi considens que ae tnataba de un aindnome clinico
independiente y dnico, y en 1967 publicé una comunicacion en 50 caaon
ded nuevo atndnome febnil " oculo onocuténeo acredescamatival " con o
ain l:'_/aadeniii/i ce_nvica.l ag.ua’a no aupurative, eal otroa médicon Fapo-
nesea identificandn el aindnome credndose el Comité de Investigacién -
del iniclo aua eatudion epidemioldgicoa en 1970. En 1971 un gaupo de
médicon emenicanoa de la Universridad de Hawaii apontanén infonmacién -
elinica y de labonatonio aobne un aindnome poco fabitual tipo Reiten.

Aal en /1973 ae concluyo que loa doa aindnomes enan idénticoa.

En 1974 Meliak neponts loa pnimenos cusoa en loa Eitados Unidoa, desde
entonces ae kan nepontado 650 caoa en loa Eatados Unidoa, entre julio
1976 4 agoato de 1980 4 cence de. 24 000 cason han aido nepontaﬂ'cA en
Japon. (Tomoscku Kawarakil.

Aunque. la enfeamdeddd de Kawarati fue dada a conocen come una entidad
nueve, loa japoneses, y posteniosmente loa investigadones amenicanoca
y exnopeoa, identificandn intenaas aimiditudes clinicas y patolégicaan
entne la periantenitin nodesa infantil y la enfenmedad de Kawarehi fa-
tal en lactantes. Pon el momento se conaidera ya una enfermedad bien
identificada aun de cousa deaconocida.
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EPIDERIOLOGIA

Dado que loa primenos ccava fuenor identificados eon mayor f{recuencia -
en {a poblacion japonesa, con una incidencia auperion a (5 caros pon--
/00,000 nifioa de cuatao aiioa & menonea pon ailo.

érta enfenmedad ocunne en Ertados Unidoa en forma epidémica, ain em---
bango ea endémica en fawaii, Loa Angelen, Colonrado, New Yort, Mictigan,
Hldenoia, Winaconain, aai como en Conea y Alemania Oeate, a pesar de no
exiatin una diseminaciin de peraona a pendona.

Sobne la tare de loa carvs emenicanva comunicadvs al Centen fon Direane
Contnal (D), la incidencia anual pon 100,000 nifics de oclo afiva o me-
noa {ué casl el flulple_ en nifiva amenicanoa - ealdticoa que en niioa ne-
onva ¢ mas de aein veces que en nijiva blancoa, pon lo que existe una --
mancada predileccion pon gente de onigen daidtico y Japoneses.

Kawanall continda alendo una m,fe.luneafru! de nifor pequeiion {50% en meno-
nea de doa aiiva y 80% en menonea de U aiival, mir comun en el sexo maa-
culino que en el femeninv en pnoporcidn {.6:! y ae lan neportado mayon
nimeno de caros en las pensonas expuesrtar a al,flmmlmm necién lavadan -
peno eato no ta aidv confinmado. (3).

la epidemiologic aupiene que eala enfenmedad ea camaada por ur patécenv
de olta traraminihilidad perv de baja vinulencia, que ae dinemina pon -
la via neapinatonia afectando a nifior con predisposicién genetica (1/.
Sin embungo no exiate evidencia de que la enfeamecad aec tacnamiaiile
de perscna a penaona {I] 6 que se nelacione con la exposicion a alimen-
toa u objetos de otnas énewr geogaaficea.

én Japon la enfeamedad de Kawmaaki e detecta dinante todo el afio, eon
una incidencia mayon en loa meses de venano; an loa Eatados Unidoa ¢
en loa paisesr donde ae encuentna clima templado no ae ta detectado in-
cidencia eatacionad nelevante.

Loa datos japoneses min necienten augienen gue ol 12 % de todoa loa ca-
404 de muentes se producen en lactantes, 45 % en nifioa menores de doa

afiva y 75 % en menorea de taes afiva,
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Lo etiologia de la enfeamedad de Kewmsabi esr aun desconocida.

Sobre loa banes epidemioliogicar el patnon de incidencia pon edades es -
compartible con enfermedad tnanamiaible de la infancia. Algunor inves-
tigadones tablan a favon de una respuesta inmune a un agente infeceio-
a0, por la apanicién precog de una inflamacién orofaningea y una adeni-
tia cenvieal. (1),

Ademén la varculitia aintémiea con infiltnado de celular inflamatonina,
pudnia tenen onigen infeccioav o aecundanio a una neaccidn inmune a la
infeccion.

La nvapecka de nickettrion se ha barado fundamentalmente en la obsrenve-
cidn de cuenpos de fonmas vaniablea presentes en la piel, panedes ante-
rialen, 9:2/191:'.04 an,{éticzm, Aangne total y lan.ug.é. Sin em.bang,u no --
aeaponde al tnatamiento incluyendo aquellos antibioticosa activoa contra
aiclettaian.

Ao tan reaultado aatinfactonioa loa intentoa de cultivarn bactenias en
medios antificialesr o de detectan vinua en cultivos celulares en prima-
tea natones y cobayos arl como en técnicas de microacopia electadnica.
{3).

‘Ocasionalmente enfanmedades clinicamente compantiblea con lo enfenme--
dad de Kawarali ae Fan viato arociadar con la aenoconvenaion de leptoa-
piran, nubéela, aanampion, viaua epatein Bana u otnos agenten infeccio-
404, peno eatas incidenciar ae ban atnibuido tabitualmente a und menra
coincidencia 6 a un eanon c'('_agjl[mtica.

Se ta detectady crlvaglutinines elevades o aenoconversiones de Aycoplas—
ma pneumoniae. aunque la evidencia indinecta sugiene una etivlogia ine-
fecciona no ac ta podids identifican ningin agente etioligico. (I7).
También ae Fa sugenido que pudiena aea el neawltacso de. una respuesta -
inmune ineapecifica del biesped a diferentes agentes, Lo cual explica-
nia la nelativa ansencia de variaciones catacionales, peno no ta Podt’.do
identificanae ningin agente en una cantidad aignificetive de pacientea
y lo mayonia de estoa no preseniason evidencia de ninquna enfenmedad --
infecciosa clancmente identificalte. (1. ’
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Debido a au natunalega autolimitable en {iehne, exantema y canactenin-
ticas epidémicas Ae cnee que se deba e un cgente micnobiano y dltima-
mente ae fa encontnado que puede sen debidv al propichactesium acnea,-
aisléndose de sangne y ganglioa linfaticos; eate anaenobio ae encuen-
tra en la flona de piel y se lan identificado complejos immunesa cinrcus
lantea por inmunofluonecencia teniendo altva nivelea de anticuenpos en
companacion con Llos controlea, (1),
la nelacion de la enfenmedad con lo periantenitis nodosa infantil y -
con loa aneuriamas cononarios de causa desconocida fué asociada ini--
cialmente pon loa japonener, alendo dificil afirman de fomma concluyen-
te que laa doa enfeamedaden aon idénticea puesto que la etiologia de -
ambas pon el momento avn totelmente deaconocidas, ain embango actual-
mente neaulta (ano/)f.élc a’i,(enwcia.n. achnre bares mtomopatolégécu peno
en relacion e la clinica la peaiantenitis nodosa no cumple con loa cni-
teniva pudiendvae deber @ lo baja edad de loa paclentes peno aun combi-
nando loa enitenios anatomopatolégicos y elinicoa las dva enfenmedades
panecen sen indistinguibles. (5/.
€ata no ae Fa viate asociada a la expoaicison a poluciones ambientalen,
toxinas, peatieides, agentes quimicoa 6 metales pesados, obrensando -
nivelea de mercunio nonmalen.(5).
Otno agente involucrado necientemente ea un netaovinua, ya que de [§
nifioa eatudiedos con un diagnéstico temprano se ba encontrado en § ce-
404 la presencia de eate genmen (/3).



ANATORIA PATOLOGICA

flacroacdpicemente ea frecuente la Fipentnofia candiace en loa cason fa-
lea, a menudo se detectan aneunismas en fonma de burbuja o fusiofommen
dnicoa o midtiples en laa artenias cononarian y sus namas, con 6 ain -
oclusién trombotica. (1.

€l deacubnimiento pnincipal ea la vasculitia multiairtemica con pedi-
deccisn panticulan pon lasr arteniar cononaniar. Se producen aneunismas
de antenia coronania en cenca del 20 % de loa nifios entre loa diaa /0
¥ 30 de la enfeamedad.

Aai también en eatudiva nealigados en vanioa centnroa pon bicapaia (ven-
tniculan denectal g en plezas de micnopaia demuestnran alteracioner in-
flamatonrias progaesivas que ae conneaponden estnectamente con laa fases
cdintcaa,

Durante la [aAe I exiate una mz'_cnnvzuculopatf.a ¢ pancana’it[zz. én la -
fare II algunoa cason progresan a una inflamacién de’loa varon mis -
anandea y fonmacién de aneunismas cononanics y menca frecuentemente, de
aneuniamar peaifénicos en lar antenian cenvicalea, exidanes, bnanguia-
les, iliacas y nenales. €n la etapa Il 6 de convalecencia tay un pe-
aiudo de estacivnamiento aunque pueden penaistin algunas neaccivnea in-
{lamatoniar neflejadar en la acelenacion de la velocidad de sedimenta-
cién. Al comienzo de este fase facia loa 20 a 28 dias er cosi aegura
la pnesencia de foamaciones aneunismaticaa. (10J.

Durante la ,[ue de convalecencia, laa mueatnran anatomapatol&gicu no
aualen indican inflomacidn, peno pueden obaenvanse formaciones clea--
taigales y calcificacionesr de lea anteaian cononanias, eatenvais, - ne-
canaligacion ampar coaus de la lug convnania y fibaoais miocindice. la
fibnosila estd presente en muchos enfeamor, aun en aurencia de aneunis--
mas coronanios. Aungue la explonacién elénica candiologica auele dini-
ginse a la valonacion de {a anatomia ceroncnia y @ la foamacién de  a-
neuniamas, loa eatudiva anatomopatologicos panece gue debenia tomanrse -
en consideracion un andlinia cuidadoso del funcionamiento candiaco y el
atatemae de conduccién, eapecialmente dunante laa fares tandics de la --
enfenmedad.
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Ded entudio biopaico de la piel de 27 pacientes Hinose y Hamastima -—
concluyenon que laa alteracines Fintoldgican agudas avn edema papilan, -
dilatacion de loa plexos vascularea penifénicos y de lar ase capilanes-
Lm‘.napa‘pilanu con necnoain endotelial direminada. Fuede exiatin lig.e-
ro infiltnado penicasculan de capan muaculanes en fonma aecundania. A--
unque las altenaciones de loa varon pegueiion se neaolvian en varioa --
diar en lar mueataas de necropaia tomades en laa autopaias de cadave--
rea la afectacion de vaava gnandea todavia ae detectaba muctos diasn --
despuéa.

&n un eatudio nealigado en el depantamento de pediataia en la Univenai-
dad de New Yoat y en el Chiddnen's Hoapital of Buffalo (1985) de 25 ni-
Roa estudiados a alete ac lea realizé eatudio de medula osea nepontan--
doae en todoa una Fiperplaria de la senie noja con un promedio de la --
senie eitno mieloide de 2:1 e incaemento en el nimeno de loa megacanio-

citoa; la aenie granulocitica fué nonmal (1),

Nallazgoa Niatologicaa
Se nealizé un eatudiv en veinte pacientes que tenian aipnoa y iintomas
tipicoa de enfenmedades de Kawanaki, siendo clanificades laa leaionea
candiacar de acuendo con la dunacién de la enfenmedad (15/.

Entadio 1

Con una dunacién de 0 a 9 dian, canactenizade pon una penivasculi-
tia (antenivlan rapilanes y venulasl ani come endantenitin ¢ penivescu-
Litia de lar tnes anteniar conduceidn ataioventniculan, penicanditia, -

mivcanditia y endocanditia acompaiiada con valvulitia.

Eatadio 11

(12 a 25 diaa) Con presencia de Aneunismasr ari como taombos en laa
tren antenias coronaniaa, acempaiiade de panvasulitia mivcanditia, ne-
croala g lealvnes del sintema de conduceidn.



Eatadio 11
28 a 3/ dias, Con graruzlaciones en lan antenian cononariasr mayo-

res, y ausencia de inflamucion de loa micaoveros.

éatadio IV
40 dias a 4 afiva. QObaeavando una esatenosis aevena, en lar tnes -
anteniar coronanis, con fibroais del miocandio ari como necroain g le-

aionea del aiatema de conduccion y una fibroelartosain endocandica.

Pon lo antenion conlcuye que esta ea una inflamacidn de inicio en capi-
lanea y venulan., Siendo rana la necnosia fibninoide de la capa media -~

de Loa vasoa. (15/.

Se ban encontnado complejoar inmunes cinculentes entne las 2 a Las & se-
manas de evolucion ain que tengan relacion con la gnavedad clinica o la
incidencia de aneunismar cononanioa (8); au detemminacion penibdica no

tiene utildidad para el aeguimiento elinico (19).
PANIFESTACIONES CLINICAS.

la enfenmedad de Kawaaaki ae diagnéatica actualmente avbre banes exclu-
alvamente elinican, y como un diagnoatice de excluaion.

&r impontante conocen no 43lo el cuadno elinico, aino la eronologia ha-
bituad de aignos y aintomar, fundamentalmente pon que Al tenemos en ---
cuenta todvs y cada uno de los aintoman de esate aindnome tomadon de ---
forma aialada ae produian confundin con otras muchar enfermedaden.

la con,ft'.lumch.én. de eata en[emedaa’ como causa de un paveeso {ebn.&l agu-
do te baaa en caitenios diagnéaticoa eapecificoa expueatoa pon el comi-
té de inveatigacién del aindrome de Kawarahi en §apon (6) (3) euadno I.
Fara hacen el diapniéstico debe neuninse cinco de loa aein cnitenion y°

al mismo tiempo que se excluyen otaan enfenmedades gue pued

panecenrse.
Genenalmente, ol diagnéatico puede aoapeckanse dunante la pnimena sema-

ne, peno la neuntdén de loa critenios auele tandar une a dos semanaa.
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EVOLUCION CLINICA DE LA ENFERREDAD
1. Fene Inicial aguda & Frimera fare.
1. Segunda etapa o fane subaguda.
1. Tencera fare 5 de convalecencia.
V. Cuanta fase.

Habitualmente el cunso de la enfenmedad es taifdaico y en {a minonia de

Lo canon se podna identifican una cuanta fase.

FASE AGUDA
Yuede llevan a la Forpitalizacion; esta auele dunar de 7 a /0 dier y --
tacia el final de loa primenon 3 6 4 diar eatin presentes varioa de loa
cnitealos diagnéaticos como :

- Ingeccion conjuntival ain exudado.

- Altenaciones de labioa, boca y lengua.

- Edema de piea y manos.

- Rart enitematono.
&l nifiv auele tenen aspecto tioxico y ae le Fan adninintnado antibidii-
coa ain cultivos poaltivos con evidencia de foco infecciono. la fiebre
auede sen en agujos, vanion veces al dia, y puede llegan tasta 40°C, -
arl como una piunia secundania a unetnitis en el 70 %, antaitin en el
35 @ 40 % y aintomas gantrointestinales [diannes, dolon abdominal tepa-
titia e fydnopa de veaicula bilien/ en un 20 a 25 % en caal todoa loa -
pacientes te encuentna una meningitia aseptica y otnoa aignoa del aia-

tema nenvioso centnal, con innitabilidad y continia durante la aegunda

fae.

SEGUNDA ETAPA O FASE SUBAGUDA

Eata tiene una dunacién de ¥ a 6 semanas con una evoluciin de la enfen-
medad entne (0 a 14 dias o tasta 25 dias y ae inicia con un descenso de
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la fiebne, persintiendv la anonexia e ilanitabilidad, con ligena mejonia
de la altuacién y actitud del nido.
én eata etapa e pnoduce:

- Deacamaciéon de puntan de loa dedoa de manoa y pies. (pu-

diendo progresan a palmas y plantes.)

€1 dunante eata etapa cuando ae diagnostica con min fnecuencia la enfen-
medad y en esta también es cuando se presenta la mayor pante de compli-
caclonea candiovasculanes de impoatancia, como deaname penicéndico, in-
auficiencia candiaca congeativa, annitmian y fonmacién de aneunisman --
econonanion.
Laa alteraciones de la analitica auelen volver gnedualmente a la nomma-
lidid, aungue avn canacteninticas de eata etapa la pensintencia de da
acelenacion de la velocidad de sedimentacion globulan, una anemia leve
4 da apanicién de tnombocitoain {con necuentos plaquetanios gue pueden
aupenan un middonl). En el {aotia aanguineo ae kan observado cuenpos de
Ditle, con aumento de la proteina C neactiva, alfa 2 globulina y el ---
poncentaje de celulas NAT positivas. Lea transaminasas pueden eatan --
elevadaa, pere 9enelm4’mmie a un nived Ln,{c'.m'_on. al ‘éru:p[e del limite --
aupenion nonmal, Reclentemente ae han descnito hiponatnemia, hipofoa-
fatemia e hipoalbuminemia pero se deaconoce au aignificado. A menudo -
ae pone de mam'_,fi.ut‘.o, una piunla entne ve y modenada con proteinunia,
peno con puncidn veaical auprapunica nommal (unetnitia/, Loa aignoa --
meningeoa mancadvs aon poco kabituales, aungue el nifio puede presentan
nigldez de nuca g letangia con innitabilidad, aunque en una minonia de
canoa ae detectanon neutnifiloa polimonfonucleanesr en el LR, y en el
Electnocandiognama taquicandia ainuaal (3) (6],
También ae debe de toman en cuenta la presencia de un nash en negion --
peninatal enitemaloso y con descamacidon de inicio en los paimencs trea
o cuatno diaa y desapanicion en lan pnimenas aemanar pudiendo sen un =-
ballazgo clinico tempnano valivao que facilite mis napidamente el diag-
noatico, y en Loa lactantea Puede ocuanin un cunso atipico pud:’.ma’a ob-
aeavanse fiebne y ur nask pon lo gue se debe de tenen presente cuando
exiaten fiebres prolongades como un diagneatico difenencial (21,22,23).
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TERCERA FASE O CONVALECENCIA

Duna deade que deaaparecen todoa loa aintoman Fasta que Loa datos de la-
bonatonio de necuento plaguetanio y de vedvcidad de sedimentacion se --
nonmalizan, ae encuentra una descamacién que a menudo se detecta vanioa

dias antes de la desapanicién de la fiebre, con una medida aproximada de
diey dianr deapuer de {a instalacién de la enfermedad de inicic en el --
anea peniangueal. Ocanionalmente puede deacamanse un molde completo de

una mano o un pie, la descamacion puede aen mia intensa en el drea del -
pafial en el lactante. En ocasaionea ae paesentan antna,l;zz'_cm y artaitia -
tipicamente ae afectan loa anticulaciones grandea especiclmente laa no-

didlas. Asi también la trombocitoais entne 50 000 y 5 millonea/ -mm3 -
detectindoae con eacara frecuencia en la primena semana y alcangando au

nivel miximo en {a teacena aemana, con poatenion nommadizacidn.

DJunante el cunso de la enfenmedad, se Fa descaitv incnemento en el nivel
de fibniniogenos y prolongacion, del tiempo pancial de tnomboplostine. &L
exdmen de medula osea .en noamal, puede obsenvarse {ineas de Reau {depre-
4lvnea transvensalea de ufan de manoa y pieal y alopesia dunante vanian

1omanas a meaes deapues de la necuperacién gradual.

CIARTA FASE

Eata ae canactenize pon la evidencia de un preceso inflamatonial evolu-
tivo que sunge una vez que la enfermedad intcial tipica ta completado au
cunao. La fiebne puede penaintin o necuania, la electrocardiografia --
puede persistia alterade y el necuento leucocitanio, la velocidad de se-
dimentacion globulaa, da proteina € neactiva y la alfa 2 globulina pue~
der pensintin elevadas. Eata cuenta fare a mensdo evoluciona deade lan
fares méa precocea, peno puede sungin clinicamente como una recunfenen-
cia. Se avapecta que erta cuanta fase guasda relacién con una vasculi~
24 aubaquda y un incnemento en la incidencia de auentes candiacaa.
Aunca 4e inainting aobre la neceridad de una vhaenvacion y documentacion
precina del cuadno clinico de le enfermedad de Kawanoti. Solo la utili-

gacion de loa caiterion g indicadoa podad pemmitin un diagndatico ----
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dia, Un dingnintico incomects puede sen dificil de cabatin 4in una evaluocion amplia
y frecuertemente innecesanin, Sélv ae evitard un disgnistico emines con wo documenta-
ciin meticulora pon parte. del peracnal sanitanio de loa hallnggor clinicos presertes du-
nanie dun fares de lo enfermednd. También el diagnintico connecto peamiting la valona-
ciin portenion de los alteraciones waaculanea. (3).

JANBTED NFRENIA.

&L diagriatico de la enfennedad de Kannahi se basa exclnivamte en Lo hallaggon cli-
nicor y se trata de un diagndntico de excluaiin. Pon definicion, loa nifior gue curplen

{o1 enitenivn tienen una enfernedad de Ravanahi., (cuadno 1), algue alends importarte dea-
cartan otran etiolégian potenicales, eapecialrente. cuands cabe canidenan afectaciones

tratables.

£l diagnastico difenencial de ln enfermedad de Kaonchi. ea my amplio. lncluge lo ro-

seola infantil, tarbidn asociads cen fiebne elevada y emspeiin en un grupo de eded, pre-
dmingrite en loctantea. Unicomente la obsenvecion contiruads difenenciond eatan dos en-
tidodes, dado que aus cunaoa aon diferentes, (cundro 2). La antaitia neumrioide. juvenid
de. {nataunacion aguda puede sen eqpecialmerte. dificil de difenencion y en el grupo de

edaden infenianes ae. Eratari tabién. de un diagndntico clinico de exclusién, €n la en-

feredad de Kuosohi no re detecta ardicuenpos anticileanes, aglutinacion de panticulan

de latex ni oy fensmenoa de loa célulon LE, peno énton tarbién eatin frecuerterente -

auentes en nifior pequeion con antnitia neundoide juvenil, s, especialmente importan-
te deacantan Lo meningucacceni y otros aepticemion que pueden preserdonse con una entp-
cédn polimonfa o urticanial, aAl caro lo fiebne. exortomition de laa montafion nocosas y

arltivo faningeo y seralmia, nta comtituge ure comidenacion diagnértica enucial en

nifion con. imtenvalo PR prolongedo y evidencia de canditin. la leptominoais puede ser

especiolmente. dificil de descantan coms postbilided dingniitica. EL sarampion auele -

excluinse achre basea clirico - epidemioligican, y el sarampiin atipico mediarde lo -

oruemesin y A edod del poriente. Otaan poribilidbdes diogrontions que neguienen la ex-
clinion inclugen el alndrame eatafidocioico de ln piel excoldode, la mbéola, ln infec—
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~cidn pon vina de Epatein - Ban la infecciin pon enterovivna (especialmente vinn echo)
y da taoplawrorin.  Tarbién deberin conmidenamse lon reacciones medicomentoms y el ain-
drame de Stevens - jobraon, puerto que en erte caro el trrtamionto medionte estensides
sens beneficiow. EL sindume de. giarnotti (acnadenmatitia populan infartid arocioch
con da presencia de antigeno de aupendicie de la hepatitia B) pueden confundinnon dinarte.
La trurbocitoris, que tiene cienta utilidad diagnsrtica en la enfermedod ce Kasonahi, ga-
nenalmente no sunge farta la aequnds semna. La incidencia de taabocitoria en la myonia
del neato de lan enfermedides corvidenadan en el diagnintico difenencial.
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CRITERIQS DE DIAGNSTICD) 2E. LA EARERNEIND DE RAUHSAY

1. Fiehre de mia de § dian de denaciin asociads con ol menor cartng
de loa sinco cambion aiguierdea:
a) ingecciin cajwdival ( ain exudedo).
b} alteraciones de boon:
labioa {Mywimdmu
enitern difuro de lo cavided bucal.
o/ Altenoriones en loa extnemidaden:

enitemn intento de palmu y plardas.
edere indunady de manos y plea.

descermeion de doa puttan de loa dedos mnos y piea.
d) Rarh enitematorw.
e/ adengpatian cenvicalea de didmetno mayon de. 1.5 em
2. Lor canbiva no pueden explinarie pon vt process.
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a2

CLINIGAS Y ANTCPOHTOLOGICAS DE LA ENFERIEDAD DE KRS

Fase Dunaciin  fallaggon Clinicos Altenociones anatanopatalogicnn

H <10 dian  Fiebre, inpcctin can-  Peniverculitis apea de lea an-
jurtival, de la cavidad tenina coronanian; microangei-
bucal, Linfaderopation. tia de loa cornanian y avrta;

pancreatitiag m{/mm:u’n ded
aistem de conducciin AV,

i (238 dian Innitabilidad descam-  Panantenitis oguch de da cono-
cin follaggos condis-  nanios; presencin de areunia-
digicon (dennare. regu- moa conoranioa dbatrucciin y -
gitaciin valvulan A tramboria conanania disminucion
Inafuficiencia condin-  de la mivoditin y endocarditia
o cogeatie aneunia-

m conoranio.
III 2845 dian Nearal o persintencia  Inflamaciin aubsguds de. loa ante-
de aignor candioldgicoa. nian cononanian presencia de ane-
uniamus concnanion; diaminucion
coniderable de. la inflomacion.

IV 50 dica Nowmal o pemintencia  Apaniciin de cicatnices caleifi-

de lon ginor candialé-  cacionen de lan antenian conona-

gicor. aian; eatensnia y necoralizaciin
de la duz vascular conanania; fi-
broaia miocindéoon ain inflamaciin
oguda,
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A0 CLIND Ro. {

Preescolon muculing de 3 aiior 7 meaes de edad ain artecedenten de inténea. Inicis ar pa-
decimiento 45 dina previor a s ingreso al Hospital Infortid Paivedo (HIP) con fiebre, ni-
nomres, toa, ennajecimierdo oculon y exantemn mlopapylan en tronco; loa aintam respi-
natorion y el exontern desapanecienon en una aamona y la fiebre y el envvjecimiento oculan
ea tnea; necihis medicamerdos alntaniticon no eapecificadon, penicilina oral y ampicilia
alﬁMfAtMa{iuﬁ[mA. ?Mﬂémiﬂfaﬂiﬁzﬂdmladmyfodmmdew ingne~
20 al HIP reinicia fiebre elevadh, intemitente y cotidiona, enmofecimierdo oculan y de -
dengua interam y exontam de. igunlen canactenistican puna do cuel necibis penicilina pro-
cainica 400,000 U I M. oo X homan pon tres doailn; don dins despuén presents eitemn —
palmoplantan y edemn de extrenidades durante 48 foran, a parntin de Lo cual inicis fimen
en dor labion y descaneciin que evolucions a despellejamiento "en quante y calcetin'’; re-
cibis clonferamina 2.5 mp V.0. cada & honas pon 8 déan y metiacpingl 250 mp V.0. cada 6 -
bonan pon & dica. Ante la peraintencia de lo ficbre 1e horpitalizs el 25 de Abnil de I988.

A au ingreno e encontnd en buenas condinionea genenales. tempenatura de 38,5 &, frecuen-
cia candiaca de (15 y nespiratonia de 32 pon mirto, TA 100/60 mefly, peao (5,500 y talla

{01 on.  Onofaninge hipenémica ain exudado; garglion netrauniculanes y mubmocilanes de |

a2 on. deaplagables y ro dalonoror; borde lepittico @ 2 on. del nebonde. contal, Exantam
mcutan purtiforme no canfluente en el tnanco; despellejaniento en "colgajor” en “guorte.

¢ caleetin” { fotografia No.2) con enitona abycerte. palmoplartan; ennojecimiento oculan

ﬂdenmioemmmaubanfmﬁimlmddafmﬁmgtmﬂmmm{mmédaﬁmal/[d@uﬁa

Ko. I} &L neato de s examen fue nonmal.

la bioretnia henittica (BH) al ingreso moring 9.9 g de hemlobina [#5), 33 % de hematocito
1.2% de neticulocito, 13,000 leucaciton | me (morociton 5%, Linfocitor 3%, eoinfilos
1'%, aegrentados 53 % y bandea 2 %), Linfocitor atipicor 8% ( 1000 tutales] y plagueton
anlitaivanerte. rormles; renccionea febrilen y Paul Bunell negativer. JSe inicis clonan-
fenical (50 my/H/dia) V.0, cada 6 honar ¢ trimetaopin con sulfeametaxazol (&m/t/dial V.0.
cack (2 foras, aymo y Liguidor intravenorn a &0 mUm2/¢1&z.
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&l dia 26 de abail pernintis febnil (38.5 &) y eatable, excepio pon la deagpaniciin del

exanten; ae. inicid dieta blanda y muntuvienon liguidon I.V. pana permeablilizan, &L dia
28 de abnil pemmmecis ain cabio, deatacando de laboratonio o aiguiente: senmwba, gota
gruesa, don hemoultives, urcenltivo, articuenpos ardirucleanea, célulon [E, Facton Reu-
matoide, antiestreptolisinas y anticuenpor cantaa virea &prtein Bann nommales o negativon,

&l dia 29 de abnid cartirub eatable. la B moatnis 10.8 g de $b, 36 % de Fo., 5/ mn de
VS, 1.8% de neticulociton, 30% de OWB, 23,20 lescociton/m? (morociton 4 %, Linfoci-
ton 35 %, segrentadon 56 % y emindfilor 5% ) 782,000 ploguetos/mr . Pruteiran totales
7.63 9100 my albimina 3.35 ¢/100] ml, globeling 2.58 g/100 ml y nelocin A 1.29:1.
Teleanodiografia de tonax y ecocandiograma nonreles. Electrocandiogname (8G) con tagui-
candin airal.  Ente din se aumpenden antibisticos y se da de alta con dipinidamol (3
mfhfdic) V.0. e § hoas y deids acetil selicilico (MS) V.0. cade 8 horan [ 15 gl
déa).

Coro extenns lo fiobre nemitis en 36 honon pesmaneciends aaitondtico @ pordin de enfo-

aea. &L 9 de mayo se encartnanin ganglios adrmxildones y en axila mepones de 1.0 any au

&G mortas ain taguicandia airusal y el Ecocandiogaam fué ronml. EL 2% de roy el &4

presents toguicandia ainual y amppatamionto de R en fvn y Avf con un eco romml, EL2

de jinio ae defects leve ennajecimients oculon que dund doa diaa y uias de laa monoa con
carales tranavenaalen (auncor de "Beau") como apanece. en la fotografia No. §i EL -fo.

de julio el ecocandiognam mortab aneunisma concranio dnico, €L 30 de julio doa plogie-

€24 48 nonmaliganin (20,000 [mf ) al Gual que la B, transaninanas, proteinas pon elec
trofoneain inaoglobulinas sénicar, pon o que. re aunperdis el diptnidaral para contiruon
dnicamente. con AU a o mism dorin pordenal mencionodn. Desde entoncea permarece anin-

tamrtico.
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AD (LINKD §

Preeacolan maculing de 3 afios 7 meses.
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A divD !

Preescalar musculine de 3 afics 7 mesea.

CASO CLINICO. EYOLUCION TERAPEUTICA
SN BASCULING  EDAD 3a& ?h PREVIAM SARID




D CIHED Ko 1

Preeacolan moaculing de 3 aiios 7 mesea.

Fotografia Mo, I

énitem palmoplardan ennajecimiento oculan

cn varos subconjuntivales dilatados y tontucsor
en form bilateral.
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A0 Iw sl

Preeacolon musculine de 3 afior 7 meses.
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Y CINED K1

Paeeacolan muculino de 3 afivs 7 mesen.

Fotografia Mo, 3
Presencia de uioa de monss con conalea
tranaversales suncos de "Bea.



D GIND K. I

Lactante muculino de. 9 mesen de edad, previamerte aono,  Inicid au padecimiento I/ dica
antes confiebre inenminarte. hoata de 39.58 C, cotidiona que cedis a la adniniatraciin de.
arbitimmicor aal como ninonea hialic. A loa 5 dics cedi la ninonen y apanecis un exarde-
ma purttiforma eacano de prediminio en thanco que. desaparecio a lan 36 horan aal cano vimi-
to portprandial precedio pon nmuwen en nimeno de 6 en 2 fonan que dund 3 dina y dianren
semidiguida exploriva ain moco, en nifmeno de 6 en 2 bonoa. Recibis en eae lapio ampici-
Lina un gramo via vral coda 8 honan, 'biinm‘;wpn[nw{meim;all?ng.viaamlmﬂztf/ur
nan pon 3 disa y anifacing %0 my intramuscilan cod (2 horaa pon 5 dica doria. At la
peraintencia de. la fiebre (11 dica) y Lo dianren (5 dios) se decidis hospitalizanlo en el
Horpital Infantid Frivedo el dia 29 de abnil de /5.

A La explonacion firice de ingresv deatacs: mucoma onales negulormente Aimedan, dabiva
4ecos y firnadon; intensa corgentiin de onofaninge. Recibis aolucionca parenterales a
150 ml tg dia y anifacing a (0 ay by dia intnanuacdan coda & honaa.  De aua exavenca de.
ingreno deatacanin win hereplobina de 9.6 g, velocidad de sedimedaciin glebulan de. -
61'%, 31,700 Lesewciton (385 Linfocitor, % eorindfilo 4, % de vradan y 55 % de aeg-
mentados con metanielociton 46 y mielociton 4/ y plogquetan amerdados (+/); arbas en
freaco y coprocultivo negativor.

&l dia 30 de abrid con mejon estado de. hidrataciin pernintis febnil y la diarnea 4e au-
tolinits, una nueva bionetnin hemiitica mortrs una henoglobina de. 10.7 gn; con hemrtocai-
to de 2%, cancentraciin media de hemoglobira 1% velocided globulan redia 78 m?
veloridad de nedimerdaciin globulan 58 %, reticuloction & % leucociton 3,400 | md —
{12 % de mruxiton, 18 % linfociter, 2 % esindfilos, 6 % de bandan, 55 % seprertado,
3% juvenilea, 4 % mielocitor) con ploguetor aumentadan (+), ae decide inician ampicilina
a I50 my kg dia via onal cadh & boras y funoxana 5.5. myflg//dia via onal, cads & fonan
¥ 42 inicis via onal manteniéndoe con liguidos intravenoa pana canalizan vera, e de-
cide transfundin poguete globulon a 10 mlfky.

Lot dian [ ¢ 2 de maw pemsinte. febril y entable; ura rueva bianetnia femitica mueatna -
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- 14 gn. de hemglobira, velacidad de aedimentaciin globulan 0 %, neticulecitor de -
3.4 %, 37,00 levencitor [ 10 % mnoctior, (5% de linfocitor, 1 % de eorinsfilon, 5 ban-
daa, 55 % segrentadon, juveniles 2 y mielocitor 1) eon ploguetos aumentedes {+).  Radio-
gnafia de torax rowml.

&l dia 3 de mayo pensinte febril [ 39./4"(_-/ycm6uene4£adu genenal, ae detecta en-
asjecimiento oculan progreaivo. Se auspenden amitacina, amicilina y funagalidona y se.
iniciara aifampicina de 20 m/bg/dia via oral cada 12 horos. En unvanilisia, unocultive
coprocultivo y herocultive, morwtent y neaccionen febnides negativos.

la nadicgrafia de abdumén y ultrasmido abduminal dnicanente. con discreto amento -
b valimen del higado.

&L dia & de mayw perranece 4in carbios clinicor, Se decide aunpenden nifampicina.
Se. nepontan 657,000 plaguetarmd , trarsarinasa glutimico exaloctica 60 u. tranami-
mmgluizimix:upin&vim&u. y[od{abma[mlbu??u/l., bunguedn de. plasrodivm y en-
tientreptalirinas nommlen & negativas.

Enpa diar 5 y 6 de mywn persinte febnil con ennojecimiento oculan y de. orodaninge,
Lobio fisunador; e palpa el bowde bepitico a 3 an. de lineas covencional y 42 inicis
deapelle janiento de pulpejor de arba mnoa.

& electrocandiogram inicanerde taguicandia airual y el ecocardioprara ronmal.,

Se itnicia dipinidamal a 3 myftg/dia via oral cada & horas y acido acetil aalicilico
ai)ng//—g/dfaviaunalmﬁé/mmpamdmaea’ediaddiamﬂguimie.aﬁlaampedn
de. enfenmedad de Kaummahi. )

Dor dion deapeén (9 de muyp) fué nevinado en el conmultonio; la fiebne cedis a doa
48 honan, del inicio del arido acetil salicilico, a la explonaciin firicn persintin el
deapellejanients de pulpejor y peritmpueal de monor y de lon piea; lon ganglion y el hi-
gade ain carbion. La rueva biaetaia hemitica moatnd 12.7 mnf100 ml de. hemoblobing, ve-
Loaidad de sedimertacion globulon 66 %, (9,000 leueacitor (75 monocitor, 62 % linfecitor,
3% essinsfilor y B % segrentadon) proteinan totalen de 6.9 gnfdl. albimira 3.2%, glo-
bulinan 3.6 (alfa [ .69 alfa Il 69, beta & y gamma 1.44). Niveles senicor de aalici-
tados 15 %,
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EL 15 de moyo pricticanente asintamittico con garglion e higado de dimeraionea non-
mulea aclo ménime hiperemia en angulon interos de ambor ojor y deapellejaniento menon.

EL & do junio arintanttico y nonmal.

&l paciente acadis a nevisiin al depantamerto de candiologia pedidtnica ded Univen-
aity of Illinoia Hoapttal en Chicago Illinoia en dorde e aenfinms la aorpecta de enfen—
medd de. Kaunahi, destocando de. sun eximenes panaclinicor 870,000 plaguetas, electrocan-
diognama ean taguicordio Airusal y traratomnos no eapecificor de la repolonizocian y el
ecocandiogram can una diloteciin eneunimmaticn elipticn grarde (0x35 mm/ de la antenia
congrania denecha. con atna de menon tamiio (30 mn) que. incduge la congrania principal
igguienda [ figura I y 2).

&L 3 de. julio aaintanitico y de. sun exirenen deatacs una femglobira de 12.5 gn, —
13 450 leucociton, (59 % linfocitor y 41 % segrentadon) y 575 000 plaguetos.

EL 21 de dicianbre de 198 el nuevo ecocandiogram (Chicago [Llinoin) muntns descpa-
aiciin de aneunisme congranior cantiruardo con dipinidancl 25 my cade (2 horan y acide
acetid salicilico %0 my codlz 24 honan.

Fué nevinado en febnrono abnil y junio de 1987, pon infecciin de vian neapiratonion al-
taa. &agmtazk/ﬁluawdadzp/aym,&édeﬁowwg con Lo que ausperdio
el dipinidansd, lo fomidia no acepts nealizon angiografin cororania.

€n junio de 1988 con un ruevo arocardiopramn nonml se ausperdio ol Geido acetil sodi-
eilico.
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Lactante muaculine de § meses de edad.

Figuna I ecocardigonama con didetacitn aneunimtion elipticn
gronde ( 20x35 nm! de {a antenin conanania desecha.



o aman k. I

Loertante masculino de 9 meses de edad.

Figura 2. bcucardiograne con didataciin aneniamaticn
de {a artenia conmania principal igquiends { 920 mm/.



Sexo: mosculino

FIEBRE
RINORREA
EXANTEMA
vOMITO
DIARREAR
LABIOS FISURADOS

CONG, OROFARINGE A
ENROJECIMIENTO OCULAR
DESPELLEJAMIENTO
MANOS

HEPATOMEGALIA

ANEURISMA

CASO CLINICO. EVOLUCION

Edad: 9meses (Abril- Mayo 1986 ) Previamente sano.

DIAS MESES



CASO CLINICO. TERAPEUTICA

Sexo: masculino Edad: 9 meses (Abril - Mayo 1988) Previomente sano.
AMPICILINA %

TMT/SMZ e

AMIKACINA | o= ] m

FURAZOLIOONA w

RIFAMPICINA -
DIPIRIDAMOL = ]
ASA
i1 2 3 4 5 [ 2 3 4 35 6 71 8 9 6 12 [T 26



OLCARNES Y SBOELAS.

Actaiti

én un estudio nealizady recientemertie o faaluli (37) se dematno que. la antaitia ea

n&ﬁmwbwwmmwm&m”% chaenvands dos

w& E.E- - *
A). Artaitia de atogue aguds { primenca 7 digs de lo enfermedad).
B).Artrnitin de atepe tadis ( 120 dias J: inmnoligico.

Ghrenvirndoe. eatan altencciane tarto en loa articulocionea pegquerion caw gnardes, aal
e una. connelaciin de une artritia severn eon wre enferrecd mltisistéricn grave que
e acarparia de. la presencia de aneunippn. Lo myonia de los pacienten se encuentain en
el peniodo sbagudo & de camalercencia en s 2f3 pantea presertondose més frecuerte -en
articulacionea que agportan peao, manifentandose con edema y sin dator de inflamecion.

(andiovasculones.

énta ea la complicaciin mia grave de eata enffermedad incluyendo aneuninmn de la arte-
nia co in y ccarioralmente de otnan granden artenlon, (especialmente lar artenios -
. bnanguiales) aiptura aneuniamition, hexgpenicandio, trambonia conanania, miocanditia de-
#rare. pericordico, tapanamniento condiaeo, annitmion y enflesmeded valvulon mitral lo in-
cidencin de aneunisma penifénicor incluye lon anteninn cenebralen, aubclavion axilanes,
iliaees, internoa comunes extenran y nenalea (3).

Se cauxce en esta enfermedad el desannallo de una veaiculn bilian hidnopica dunarde la
segundn fore de o enfermedad; se cnee que ln adenitis meaerdenica, e mmgerido la posi-
bilichd de una canprenaiin nodilan a nivel hepitico perc en otron pacientes aometidor a
4o lopoanstamia ro e fon idertificodo anomzliar macroscopicaa y  Llor contea hintoligicor
de la vesicula bilian y loa conducton quinticor fan minifestado inflamciin ineapecifica.

Otran camplicociones con menon frecuencin aon otitin punlerta esténil y lo ctamatoi-
ditin, dennamen pleunales crrgrena de dedos, munor y piea, infartos rerales, nefnitia y
nefrosin, atoxia encefolopatin, panalisia del nenvio focial, hemipanesia y evidencio de
ebalia cenebmly/mvnmgi_a aubaracnoidea.
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Lon secuedan candineen de La enfermedod de Kauasahi estan sepontadian en el 0 % de don
cuaot con aurrlias genenalments. detectadan dunante don primeros meaos  ded iniclo de la
fermedad, lan lon condivenculanes tandian aon mucho menos canges e incluyen el
iniclo de do tnaufliciencia mitral con 6 ain inauficiencia candinca congestiva. Se agpon-
tanan ozao1 dande. ae encantnanon {rwuficiencia mitnal y aibrtica vasculanes con enfenmedad
cangeativa condinen, que fénon aepontadsn 18 mesen deapuér del inicio de o enfemmedad
13,%).

.

Aungue. no dirpanemor de. cifrar precisas, e he aamido que el indice do mortalidad ~—
pede. eatan en nedociin de I pon 100 en rifivs amenicanoy; en fawnil da preporciin es de
4 pon 1000. A Lo fechn se descawee i da predisporiciin de camplicaciones fatnler —
imbién guardn nelociin con ed grupo nacial y &nico. Lo mayonia de loa meertes arvcia-
dn a lo enfemmedir! pueden atnibuinie a vna tumboria conmanio. {73/ elgunas muenten de
doa primeras semoran de da inatawacion de lo enfermedid se fon atribuido a riptuna peni-
férica de aneuninmos  conanonisg y nuptuna de o pared vertriculer eai como annitmioa ain
infarto £ % /. :

& tndice de montalidad en mia elevads en lactartes (4 %) que en nifior mayrea de un
afio (1 %) (3). Se hun negintnado muenten dor meses despuén de instourads Lo enfennodad.
A peaan de la aambaia relociin de carplicaciones, la evalucitn a conto plago de da muype-
ada de doa nifin en bartante alemtadona.  Se han descaito meentes candiocan tardiar haa-
ta 10 afon despuba de la inataunacidn en Jepin y loa Entardor Unidon, aungue aun poco —
frecuentea,

Seguinientos a lango plago.

Todor Lo enfermon que nednan Lot eaitenior de enfermedad de Kmmnahi inclno en auren-
cia de afectociin cononania debenion aen vigiladon e lango plago pon un candislogo en wn
centno candivldgico con expeniencia en eata enfermedad.  la trembocitorin ea uwm de loa
principalen caunan de monilidad y montalicd durarte Lo segunc e inicio de la tercena
fare. También ae nealigunin explanaciones pon medio de ultraamnids en form peniidica.
Ao es pasible exploran el ristem cononanio de forma camleta mediante uliranonides, pon
Io que puede foben alteraciones conunanion en paciertes con sistemn conanonis “nonml”.
¢n pacientes can eatenosin cononanin y alteraciones de da conduenisn no detectadan pon
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~ ultroaonido & pon elertrocandiograme se puede conseguin mediarde una pueba de esfuen-
30 al afio de Ln enfermedhd, yn que lon alteracionea aiguen apanaciendo y loa pacientes
deben de eaton bien informadon de eator eambios.(35).

TROMUENTD.

fun se espera diducidan fo etiologin pana poden nealigan un tratomierto mis afectivo;
el trrtamiento actinl se debe dinigin focia:

1].- Extablecen el diagnintico y deaonntan otras caunan.

2).-Diamiruin el ralestan. '

3/.-Tenapia antiinflamtonia.

4).~Tnatamierts antiplaguetanio.

5).-Detectan complicaciones cano canditia, diafunciin vabwelan, arnitmion y
antaitin

6/.-Detectan aneuntama.

7/ ~Tratamiento aupervizeds pana pacientea con aneunismn cononanio.

la aaiatencia del paciente. deperde. de. da etopa de. evoluciin clinica en que. ae encuen-
tre la enfermednd.
1) Primera Serara fase. de. fiebne aguda.

Hospitalizaciin ded enfenmo pana descartan una enfenmeded infeccion que incluge
4a neadizaciin de don siguietnen examenes; biaretnia lemitica, cultives, uncanalinén, —
cwente de. ploguetan, indice de redirertaciin globulan, prteina C neactive, pusban de
funcioramiento hepdtico, electrocandiograme y radiografia de tonax (1).

1) Yo diagnorticods da enfenmedad.

Se recomiends tratamiento antiinflumrtoniv con ecids acetid salicilico a wa
donin de /00 my/bg/dia dunarte dm a thes déan dividida en cuztno dorin y portenionmente
dirmiruin @ una dosis de § a 10 mgfbg/dia faata que el indice de aedimerdtaciin globulan
a'idminuya, menitorizindose los nivelea MMWngewugmndmwdebn Limites
de nivelea tenapiuticon (1) ; a esta dorin ae wtidiza como antiagregarde. plaguetonio, mien-
tran que a duis altan ae fa viato que aumenta la coagulabilidad pon Aus ecciories sobne—
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-l trambaxcano AX2) par Lo tarto en ese mamerito da tepanéution ae dinige a lo peeven-
ciin de da trarbosin conorania; Eatd ae prolorga a dorin bajon en todor loa nifics can -
enfermedod de Kunaahi demsstnade 6 aotpechadn festa el final de la convalecencia, erpax-
imodamerde. doa atres meses despeén del camiengo de. da rafenmedad en erdancen cuando pue-
de. intennumpinse da medicaciin ai no a2 ha dezentrado  aneunisman (2), Un eatudio nealé-
gads pon el Dr. Yaboyra (3] se dbaenve que loa enfermr manejado can acide acetil sa-
cilico tenian wna incldencia ded 11 % de fonmuciin de aneuniamn y e pon ello que el -
A4 nea la piedra angulan del tratamiento de eata enfenmedad.( 16/

111) Manejo del nifio can enfermedad Conrania.

&n el enferm con aneuninma demorinador s cordinuand con acido acetid aalici-
dico a dmrin bajor fanta qe lon antenion conaranian apanegaon nonmalen en el ecocandio-
grama bidimernional; e augiene la adiciin de dipinidamal de 3 o 5 my/hg/dia dividido en
trea dorin como ayuda en cuardo ol pronditico con evidencin de. aneunismm, y también se. —
puede wsar exbinado can el acido avetil aalicilics pon tiempo indefinids pon evitan ves-
alitia y fowmciin de trovbor. (1)

’ Durarte. lox episodion agudos de. tnaboria congrania se ha conaiderads el empleo
de agentes trmboliticos pero din no ae hon cannicado reaultador; tal vez pueds sen una
indicociin de hapitelizociin d de la continunciin de eata pana pocientes en fae I 4o
que ea el penfoads de miximo nieago.

V) flonejo del nifio con antaitis.

Enta ae nerenva a pocientes con wn pobne respresto a loa antiinflaretonion no
enteroidens utiligandy tolectin a doais de 15 @ 39 myflg/dia conjurtarerde con acido
acetid salicilico a dmin de 5 a (0 my/hg/din dunante doa meses goneralmente, nesolvien-
dote pon AL Aale exitoumente. '

W/ flanefo del nifio con gangaena penifénica.
Aungrie. ea una campllicaciin poco frecuente. se puede mejon con bepatning aevin-
tendy au accitn con el wo de metidprerhisolong intravenora a una dorin db 20 a 0 my/
Fp./dia dunarte wna hona en una aole oconisn.

GRS ORLIONES.
Tnatamiento con Conticoentenvides.
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&l evpleo de contolceatenvides, aungue puediera sen atnoctive, eati cordagindicods pon
varion ragaea®??.  én el ‘nico eatudlio cotnolody adbae el wro de. entencides, se. ha en-
cattnado un aurents de incldencie de oneuniamn congranion. Se prodsjenin aneunismn ’
en el D% de lon pocierdes no trtador y en aui el 65 % de ot taatados con eateroides
aialadomente (36).

TRATAEENTO OO GAMAGLOBULINA. INTRAVENISA

Lan onommlidaden irunitanios coexistertes e el sindure de Kawanhi inclugen aren-
o del nimeno de Leucociton y de das concerdraniones de inmaoglobulinas; ademin Ateopre
Aoy comlejor inmunitanion y un valon alts de. o proponciin TUTS. Aurque el ocido noetid
aalicilico puede mejoran algunon aspecton de lo enfermedod, nesulta berefivion. lo adicisn
de inmunaplubuling irdnaverane (IGIV] ( 27,38/

Ml%tudbnadi;ﬂomﬂqﬁfcmwmp&iulbnﬁimwadniad&lmng/h/d&
dwarte cinco dias moatad un effecto adbre lo fiebne, el nimeno de plaguetas o Loa nenc-
tantes de foe gk (29) . En Extaddon lnidon se. nealizs un entudio en fonm conjunta con
venivs cerdros munejando a tadsn dor enfermon con éeid acetid aalicilico, adicionands al
gupo contaol 400 mp by dia dinarrte. cumtno dian de gmglobuling intravenomn, dbaenvendo
a diferencia del eatexdiv previo, una inporiante caidy de la terpenatunc y de lor leucocitos,
Ao cunl higo peron en lo neroluciin de ln inflomeciin, confimmindose tarbién disminuciin
de {a frecuencin de aneunismn de lo antehin conararia. 13/). Un estudio neciente neali-
7ado en Japin confinm eaton Aechor montrands que {a gamoglibaling irdravenosa proponcio-
ne we nescluciin de lo frecencin de aneuniames de. la anteria conorania f 0 ).

R 3.

EFRLTD DE GAVGLOBULINA INTRAVENOSA SBRE ANRALIDAES BE. ARTERIA (CORIA
EN NS (O SHORETE [E RIS

Tiempo de vadoracidn Aromnalidades de antenia conarania

Aspinina @IV + ASPIRIN SIGNEEICAD
2 sermanas 18178 12%5) 6/75 (&} p=0f
7 semunaa el (18] 30k % =005,
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En vintud de Lo Pallnggos ardenivnes deberd consideronse gre la GV puede wtilizon-
42 pana el tratamiento de enfermednd de Kawzscki para evitan loa aneuninron de la ente-
rin cononania.

Ademin Ln gormaplobuling irdneverows no aclo ea efective pona nedicin Lo prevelencio de
aneuniama cononanion Aing también pana ln prevenciin de aneunismu concranios gipamten
Alendo confinmaly en un eatidio de 68 pocientes y aolomente tnea (%) tratodor en o -
primenos. dieg dian desarmanllonsn anommlidaden do arterin conarania (24). Pon Lo yo ne-
fenido se sugiene que ln tenspeuticn debe danse duranie los primenon aiete a dieg dina.
(30 - 11). fengue ro se fon eatablecido la dosin y do dunoritn del tratamiento, fon —
nenultado eficaces, 400 my by dia dinante tres o cuztino dios coventivor, Mo ea poaible
pernan que tiene el tnrtamiento con GGV ez inocuo, de monena que tisene impontancia que
doa médicon ae erfuencen en entablecen un dingndstico temprann de enta enfemmedad; eato
a veces ea dificil, pens ea inportarte pana evidon el emleo indincniminads de GV,

DISUSIEN.

&L puesente eatudio se aealizs con da finalidad de presentan dos canon tpicos de do
enfermedad de. Kaanaht, dor cublea ae. encomtnanon derdno ded nango de aexo y edad mia
frecyente ya que la Literatuna neporta que da enfernedad predamina en el sexd manculine
cn una neleciin 5:3 (31 132/ y en Los menonea de 5 afior en donde ocunnen el 80 % de Lot
aanon 32/ atendo el motivo de horpitalizacion en anbor La presencin de fiebre intesmi-
tente cotidiana y de langa evelucion de dificil contaol, previamnte manejoda con anti-
pinéticor y miltiples andibidticon, ae obtenvo dunarte el primen contacto can el pacten-
te y'dinante s evaluciin horpitalania Lo dton caractenisticor de Lo etapa aguds de. La
enfenmedad eon presencia de. Los nignor candinales de eatn priologin; comw fuenon fichre
alendo esta el motivo de horpitalizociin en arbor casns, que se presenta en un 95% y —
eon una dunaciin entre & o I8 dioa (39) enncjecimionts oculon en el primen cono se pre-
aerto deade. mu ingreao apancciendo er ef ® dia en el aegundo, neponténdore pon un lzpro
de (0 dian en ol &% de Loa caror [35) [39), emsjecimients de lengua tarbiin preserte
en Loa do pociertes nepontards en estudion previos en un 77% (32) (38) (39); el tam-
bisn adenomegalin  cenvical en el primen cano can ura frecuencia de 75% disminugends au
tomofio dunarte da eomplecencia (35). Dertro ded control paraclinico nealizodo Lamo la
atercién lo presencia de una anemia nomnmocltica nonmocaénica, ecanpafiada de leucocitorin
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-yt‘.«avboci,tmhmmbmpmimﬂu,unwnamufade?&,mjplagueiad/nm?endpai—
moy&?,wlila@mtm/m}enddzyado {algunon autones connicon que Al el pacien-
e no presenta descamacian y trarbocitorsia edre el IF y 217 diaa debe panense en duch
el dingnintico) (38) (), habitunlmente durente lo fore, puditndore repontar eon esccnn
frecuencia en la primesa, aungiends en lo mayonia de. Loa coros en ln aegurda y alrangondo
i pivel miximo en la tencena, nommlizondose grackolrente hocia el mes de au inatauna-
cian (3.

&n cuarto e aospects eatn prtolegin se inicio taatamients eon éoido acetil salicilico
obsenvardo ln dencpaniciin de Lo fichre entre doa 36 y 45 Fonan de iniciado el taatamien-
0 en ambor aasor, no aiends ln doais optim en un principio (1) ain embango a lo wich
en rueatno eatudio ae aloangé el efecty deseads, ari com artingnegantes ploguetanios —
{dipiniclamol) el seguimients de la dessponiciin de lo trarbocitorin dunarte au evoluciin
mpm&zriofm[aaltmmnmmelmg\a”n.fﬂmﬁenﬁé}nﬁ»ee[ﬂmfam{amwtm-
te en ef camw No. IT fanta lon 25 meses portenionen a au diagnintico. Se detecto en am-
bor canos la comlicaciin esperodn del podecimiento: "Aneuniamd” facia el tencen mea de
evaluciin, pon Lo yn neferido en publicacianes previon aierpre. se debe tenen presente -
coms complicaciin tandia (32). €L mnejo fué a bane de vigiloncia médica penitdica y -
eatrecha que ne apoyi en entudion de pabinete cow electrocandiognam y ecocw divgram; -
el trataniento en anbos pacientea cawniatio en doido ecetil salicilico y dipinidanal, -
ausperdiéndione. eate wltin al dbrenvan une rormlizaciin de la cifaa ploguetania y core-
tinuondo con éelds acetid salictdico harta la nenaluciin de los anenninman camo ae comen-
tﬁmla[éfmtum/&?/mderx:’cnzMwn&ardzafninidﬁmé‘a}’mma’mmauw-
méangndalnen,{emméx{"zal,lbula'elaefa;ma'acandmiayacmfmh{oa'ewumn—
malizaciin de la velxichd de aedimertaciin globulan (1) (2] y el minejo a bare de écich
mddmlicilic):ya’n‘,oaiabmlmlmmdmmgzzeaz&dzcézlapnm[ndemimm
mw&hmdmﬁamguemde&dzpvnmm;d&gmwd&wic&h;mu-
tor conor Lo evolucion horpitalonin fué eanoetenistion, aiendo au evoluciin extralospi-
talaria en ambor cancs tipica; lo descormciin y camo despellejomiento ae eontinuo pon 3
samnon en el cano Iy I pon Lo nepulan de ln desapuniciion de fiehre cam se descnibe
mlali.temﬁ:mﬂ/mdpnbmwoadaﬂuddwumaiymmaﬁwdaln—
enfermedad caro feé [oa auncos de "Bem” ( fotografin No. 2) que connerpornde a Linear -
tansvensalen en doro de la uiia y que ro aterpre. ea hallazgs comtante (3).
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€n doa doa azeos se detectanon loa aneuniamn en la & serona en el paimen o y (P
en el aegundo a pesan de fobense. investigodo extauativanente can antenionided. la pre-
aencia de aneuniaman que. ocunne. ailo en el A de. Los canon precinamente en la 111 etam
de la enfermedad, cuando los demia algnos ya hon desopanecido; eaton tuvienin una dung-
ciin no determinada ya que no ae nealizo eco de cantrol en el paimen caso y 2 semonan -
en el aegurdo, aungue la nommeligacion de doa conananiun mediarde el ultraaanido no des-
canta que éntan fayan realmente despanecido, sino hasta realizan angiografio pana can-
femmnlo, pero arte. el nieago potencial de. énte procedinients hace que dicko eatudio no
aea indispenaable. Destocs ln auencia de otran camplicocionen deacaitas en la litenatu-
ra (3] antnitin, traboria, gargrera, ete.

Hubiena aido eptimo la utiligeciin de gamglobuling intravenssa en atbor canor loa pri-
menos dieg diaa de da enfermedod a una doais de 400 my ky dia dinante euatno dios ya que
como 42 refiene en la Litenatuna pudiena taben evitado el desannallo de aneunisman (36)
ain embango, enmtmmemﬂmmmdu{xmenmmtmpum&utaalmwdem-.
tomiento.



ANTISENES

1).- Deapentan el intenea y motivan al médico pedintne a aoypectan eate prdecimionto.
" 2).- Tenen presente que eata enfermedad puede. sen min frecuente de Lo que se piensa.
3).- Horta el momento actual se desconoce au etivlogin.

4).- Que debe de 4en a’izzg:mﬁ'mézpona[énimyp&n excdunién de. otron paxceacn anddogon
con apoy en eatudion de labonatonio y gabinete.

5).- Tenen los critenion condiralen de diagnistico y ler etapon evolutives.{ven cuadro 112)

6).- JSen oportunca en el diagnstico y coecuerterente en el tratamienty pana evitan
don graven camlicacionen que se pueden presentan en eata enfenmecad,

7). -TRAAUENTD:  EL emplen de deido acetid aalicilico a dorin de 100 my by dia dividids
en cutno doria pon taen dian y porteniomente dismiruin a una dorin de 5 ¢ 10 mg kg
dias, pralongindore fanta el final ded peniodo de. cavalecencia (don a taca mesea des-
puer del iniciol husta descantan la presencia de oneuniamon y boata dtenen cifra non-

~mal de ploguetan,

&/, R ilizaciin opontura de gamglobuling intravenow ( cuardo ne disponga de ella) duron-
te Lot primenos diey dica de la enfermedad, a una dinia de %00 mg fg dic pon cuatno
dian conmecutivor,

9).- &l wro de ertenvides esta contraindicads en erte pedecimiento yo que min que un bene-
fieiv ocriong magonen eomplicacionen.

10). - Vigiloncia peaiddicn de recuents ploguetanio valosidad de sedimentariin globulen,
edectrocvdiognam y ecocandiognena banta s nomeligacion.
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