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RESUMEN

Introduccién. Le educacion médica nunca termina, es por ello que el profesional de la salud
tiene que actualizarse continuamente en este dificil pero fascinante arte de la medicina. Cada
vez que nos enfrentamos a un paciente que presenta algin problema de salud, el confia en
nuestro conocimiento, habilidades, y destrezas que le ayudardn a salir adelante, por ello
tenemos el compromiso de superarnos y retroalimentarnos cada dia para ser mejores. Un
ejemplo caracteristico de la correcta aplicacion de los conocimientos clinicos, la anamnesis
cuidadosa y la exploracion clinica meticulosa lo es el diagnostico de la Enfermedad de
Kawasaki.

Objetivos. EIl objetivo principal de este trabajo, realizar una revision detallada de la
Enfermedad de Kawasaki. (EK) Asi mismo determinar el tipo de lesiones coronarias,
identificar si hubo elementos clinicos y de laboratorio que fueran utiles para indicar que
pacientes son mas susceptibles a presentar lesiones cardiacas, y por ultimo tratar de establecer
una guia para seguir cuidadosamente la evolucion asi como las acciones a seguir en cuanto a
la monitorizacién del paciente.

Metodos. Estudio Retrospectivo observacional y descriptivo, mediante revision de expedientes
del hospital Infantil del Estado de Sonora, todos ellos con diagnostico de Enfermedad de
Kawasaki comprendido del periodo 2000 hasta junio de 2009.

Resultados. De los 23 pacientes que se incluyeron en el estudio, observamos que un porcentaje
alto de ellos presento el cuadro clinico caracteristico de la Enfermedad de Kawasaki, solo un
60.8% presento ganglios cervicales con la caracteristica referida en la enfermedad. El 13 % no
presentd edema. El 47.8% de los pacientes presentaron otros sintomas agregados entre los que
se encontraron: artralgias en primer lugar, dolor abdominal, soplo cardiaco y convulsiones en
un solo caso. El 43.4% de los pacientes provenian de la ciudad de Hermosillo. Y la edad méas
frecuente en la que se observd la mayoria de los casos fue en pacientes menores de 5 afios,
predominando en el sexo masculino. La gran mayoria presentd leucocitosis, trombocitosis,
anemia leve, un pequefio porcentaje con alteracion de la albimina, los hemocultivos y
urocultivos no desarrollaron agente patologico. Los exudados faringeos reportaron
Estreptococo B Hemolitico, Estreptococo a hemolitico, Estafilococo Coagulasa negativo,
Klebsiella pneumoniae, Candida Sp, y Neisseria Sp. Los reactantes de fase aguda no se
tomaron a todos los pacientes, mas sin embargo mas delante se desglosa estos resultados. Y por
altimo se realizd ecocardiograma al 100% de los pacientes, encontrando anormalidades
cardiacas en el 56.5% de los pacientes, reportando las siguientes lesiones: miocarditis,
valvulitis mitral, insuficiencia mitral, insuficiencia tricispide, dilatacion coronaria y aneurisma
sacular en dos pacientes, uno de ellos con aneurisma gigante este paciente fue resistente a las
primeras dosis de gammaglobulina. El tratamiento con aspirina y gammaglobulina se
administraron de forma oportuna evitando complicaciones en los pacientes, egresandose todos
ellos por mejoria, reingresando 3 pacientes los cuales solo estuvieron en observacion sin
aplicacion de aspirina ni gammaglobulina.

Conclusiones. Encontramos que la gran mayoria de los pacientes ingresa con el cuadro
caracteristico de la enfermedad, a lo cual permite una decisién terapéutica apropiada
obteniéndose buena respuesta, pero también encontramos pacientes que ingresan con otras
patologia asociadas como hepatitis, choque séptico, meningitis, y abscesos ganglionares



cervicales; no observamos diferencias en administrar gammaglobulina a 400mg/kg/dia durante
los 4 dias, 6 administrar 2gr/kg en infusion de 12hrs en dosis Unica. Las lesiones coronarias
fueron dilataciones bilaterales, sequidos de los aneurismas.
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INTRODUCION

La enfermedad de Kawasaki o también denominada Sindrome de Kawasaki o Sindrome
Mucocutaneo Linfonodular, descrita por primera vez en 1967 por el Dr. Tomisaku
Kawasaki, describiendo 50 casos Ilaméandolos “sindrome febril, 6culo-oro cutaneo
descamativo con o sin linfadenitis cervical en nifios. 1-4. Es una enfermedad cuya
etiologia aun se desconoce, por lo cual ha sido de interés para el estudio de la misma, en la
literatura internacional y nacional se han descrito multiples agentes causales: infecciosos
bacterianos, virales, entre otros. Cuya caracteristica principal es la fiebre y una serie de
sintomas adjuntos que involucra a mucosas, piel, tejido linfatico, asi como 6rganos internos
cuya principal 6rgano blanco es el corazdn describiéndose insuficiencia de la valvula
tricispide y sus arterias la documentacion de complicaciones importantes como
aneurismas adrticos principalmente asi como infartos.*>* Los  estudios hematolégicos
también nos aportan una orientacion diagndstica y pronostica de la enfermedad, de los
cuales se sefialaran en parrafos posteriores de este trabajo de investigacion. En el Hospital
Infantil del Estado de Sonora, desde el afio 2000 a la fecha se ha tenido la experiencia del
manejo 29 pacientes, tratindose conforme a estandares y protocolo de manejo que se ha
referido en la literatura con Acido Acetil Salicilico y Gammaglobulina con buenos
resultados. Lo que nos ha conducido a buscar cual ha sido el comportamiento de los casos
de esta enfermedad tratados en la institucion, con el afan de poder detectar de forma
oportuna e iniciar manejo a la brevedad posible para asi mejorar las condiciones de vida y

reducir el riesgo de mortalidad de los nifios.



ANTECEDENTES

Diversos autores anglosajones, con el afan de de proclamar la descripcion inicial de la
enfermedad, mencionan que desde 1870 en el Hospital de San Bartolomé en Londres, el
corazobn de un nifio de 7 afios, con 3 aneurismas coronarios cuyos hallazgos
histopatoldgicos son clésicos de enfermedad de Kawasaki. Sin embargo el merito es para el
Dr. Tomisaku Kawasaki al estudiar los primeros 50 pacientes de forma sistematizada en un
periodo de 1961 — 1967. Llamando a esta patologia “sindrome febril, Oculo-Oro cuténeo
descamativo con o sin linfadenitis cervical en nifios.>”> Cuya caracteristica es la produccién
de la inflamacion de tejidos del organismo. En 1970 ocurren mas de 10 muertes en nifios
menores de 2 afios con EK en Japon, cuyas necropsias reportaron oclusion de la arteria
coronaria e infarto de miocardio. Hasta la fecha se desconoce la causa de la enfermedad; y
cuyo diagnostico es eminentemente clinico y necesario para evitar complicaciones temidas
para el médico y el paciente, como son las anormalidades coronarias que se presentan en
una tercera parte de los nifios que presentan esta enfermedad. Estadisticamente en Estados
Unidos, alrededor de 2500 nifios son diagnosticados con esta enfermedad, de los cuales
cada afio, el 1% muere por complicaciones de ella. En México, en la literatura médica
nacional se tienen registrados menos 100 casos desde el Primer reporte hecho por Romeo
Rodriguez en 1987.¢

La importancia de conocer mas a fondo esta patologia e investigar sobre ella, es debido a
que la puede presentarse de forma inicial con un cuadro clinico variado y confuso, desde
una gastroenteritis, hepatitis reactiva, uretritis, piuria estéril, meningitis aséptica, en los
cuales la fiebre fue el principal sintoma que acompafio a los cuadros antes citados; que

conforme evoluciono el cuadro clinico manifestaron los datos clasicos de la EK



principalmente el exantema, inyeccion conjuntival bilateral no supurativa, asi como
cambios en mucosas orales, labios y lengua. La afectacion tan importante que puede tener a
nivel cardiaco que al producir inflamacion de este y de las arterias coronarias puede
desencadenar una serie de lesiones, como la formacion de coagulos sanguineos, aneurismas
e incluyo ataque cardiaco. Esto en periodos avanzados de la enfermedad asi como en los
que presentan resistencia a tratamiento con inmunoglobulina y salicilatos. Es por ello que el
médico tiene que tener la capacidad de juicio y raciocinio para pensar en este problema de
salud que cada dia se presenta con méas frecuencia en nuestro medio, e identificarlos de
forma temprana, considerando en ello diagndsticos diferenciales que semejanza a EK.

El Texas Heart Institute considera que la afectacién a las arterias coronarias es la lesion
cardiaca que con mayor frecuencia se presenta. Tipicamente debilitando sus paredes
formando aneurismas, en los cuales existe la posibilidad de formacion de coagulos que
pueden obstruir la arteria y secundariamente a proceso isquémico; excepcionalmente puede
romperse el aneurisma.’

La inflamacién del musculo cardiaco (Miocarditis) y la inflamacién del pericardio
(Pericarditis), condicionan arritmias. Varios estudios coinciden que los problemas cardiacos
desaparecen después de los 5 a 6 semanas sin dejar secuelas duraderas. Aunque en algunos
nifios las coronarias quedan permanentemente dafiadas.

La Enfermedad de Kawasaki afecta a nifios menores de 5 afios de edad, més frecuente en
varones, con mayor presencia en raza asiaticas, aunque es claro que puede aparecer en
cualquier grupo racial o étnico. En literatura mexicana y espafiola refiere la frecuencia en
menores de 8 afios, con misma predominancia en masculinos. 7"

No es contagiosa, se cree que algun virus, bacteria 0 microorganismo pudiese relacionarse

ya que se presentan brotes tipicamente a fines del invierno o en la primavera. Se ha visto



que es raro que mas de un nifio en una misma familia presente Kawasaki, y de igual manera
es muy raro que el nifio que la presento vuelva a contraerla. En base a esta informacion y
ante la importancia de la enfermedad, es importante conocer mas sobre ella, ver que tan
frecuente se presentan las complicaciones coronarias en nuestros pacientes. De esta forma
proporcionar a médicos generales, especialistas y en formacion un amplio conocimiento en
lo posible sobre esta patologia que aun tienes muchas incognitas en cuanto a etiologia,

presentacion clinica, entre otras.

ETIOLOGIA

La etiologia de EK es desconocida, en la literatura nacional como internacional, refieren
maltiples probable causa como, agentes virales entre ellos Epstein-Barr, virus del
sarampion, herpes virus, citomegalovirus, retrovirus, rotavirus, parvovirus B19 y
recientemente se ha relacionado con coronavirus NL63.** Asi como bacterias entre las que
se encuentran Chlamidia Pneumoniae, Mycoplasma, Streptococcus Pyogenes. Lo cual
apoya fuertemente a etiologia infecciosa, tomando en cuenta la los agentes antes
mencionados, ademas de signos como: fiebre, exantema, adenopatias cervicales, rash e

inyeccion conjuntival, 2 4

FISIOPATOLOGIA

Algunos autores refieren que los agentes infecciosos, desencadenan reaccion inmunitaria,
afectando a individuos genéticamente predispuestos, relacionado con la toxina del

superantigenos en el receptor para las familias de las células VB2 y V8, aunque esta teoria



es controversial. En un ensayo clinico realizado en Boston, se encontré que staphylococcus
aureos secretor de toxina-1 del sindrome de choque toxico y Strepococcus Sp, productor de
exotoxina B o C pueden colonizar la mucosa gastrointestinal, el cual puede actuar como un
superantigenos, provocando diversas reacciones inmunoldgicas. La toxina absorbida a
través de la superficie mucosa inflamada y estimulos locales o células mononucleares

producen citosina Pro- inflamatorias responsable de la fiebre.***

Hay teorias en las cuales involucran a la inmunoglobulina A en un papel fundamental de la
enfermedad, asi como en estudios inmuno histoquimicos sugieren que los factores de
crecimiento juega un importante papel en la formacion de las lesiones coronarias. De igual
manera se ha asociado a toxinas, pesticidas, quimicos, metales pesados, los cuales dan

manifestaciones similares a enfermedad de Kawasaki 7181

En pacientes con EK, que presentaron dilatacion de arterias coronarias, se encontrd niveles
altos de oxido nitrico, los cuales disminuia al dar tratamiento con inmunoglobulina,
pudiendo utilizarse como un factor pronostico.

No solo se relaciona patologia coronaria en EK, se ha reportado arteritis de la mesentérica
en un estudio realizado por Kurashige y col. En 31 pacientes con EK que fallecieron.

Posteriormente Nagata y col.*

Encontraron en biopsias de yeyuno, células mononucleares, enterocitos, HLA DR
CD3(activador de células T) y DR CD4 (activador de células T cooperadoras) se
encontraron niveles altos, por otro lado cifras bajas de CD8 (células supresoras/ citotoxicas)

en la lamina propia. Son muchas las teorias, ensayos y estudios realizados sobre



enfermedad de Kawasaki, no concluyendo aun un sustento etiologico definitivo
comprobado. Pero si se ha reportado afectacion por cambios inflamatorios en diferentes
organos causando: miocarditis, vasculitis, neumonitis, linfadenopatia, pericarditis,

meningitis y hepatitis.? >

A nivel de las arterias, se presentara inflamacion de la capa media, con presencia de edema
y necrosis del musculo liso, lo cual llevara a una pérdida de integridad de la pared
ocasionando aneurismas, estenosis, e incluso oclusion por trombosis, llevando al paciente al
infarto de miocardio. Como se menciono anteriormente, puede presentarse alteraciones del
miocardio como en una miocarditis en fase aguda, electrocardiograficamente presentara

prolongacion del PR, alteracion del ST, onda T, onda R disminuida de voltaje.

En menor proporcion se presenta pericarditis con derrame y valvulitis de la mitral en la

fase aguda de la enfermedad.? >

EPIDEMIOLOGIA

Se observa en invierno y primavera, entre los 2 y 3 afios, aproximadamente 3000 nifios en
Estados Unidos son hospitalizados por EK. Refiriendo 67.2 casos por 100 000 nifios
menores de 5 afios en poblacion urbanizada y 9.8 casos por 100 000 en menores de 5 afios,
en estados como Georgia. Se refiere 5000 a 6000 casos cada afio en Japon. Se reportan
epidemias severas en Japon en 1979, 1982, y 1985. En Australia en 1994, la incidencia fue

de 3.4 casos por 100 000 nifios menores de 5 afos.t*



El rango de mortalidad reportado es de 0.1-2%. Aproximadamente el 25-29% de pacientes
no tratados presentan alteraciones cardiovasculares, entre ellas oclusion coronaria, infarto al

miocardio, insuficiencia mitral, pericarditis, y alteraciones del ritmo cardiaco.

Se reporta en la literatura Americana que un 5-10% presentan aneurismas, los cuales se
trataron con gamma inmunoglobulina antes del decimo dia, con buen pronostico. En el 5%

se presenta insuficiencia aortica o mitral que desarrolla valvulitis.? 2

La enfermedad de Kawasaki se presenta mayormente en nifios menores de 10 afios hasta en
un 90 a 95%, en estados unidos el pico de incidencia es de 18 a 24 meses. En Japon de 6 a
12 meses. Es mas comun en sexo masculino en rango de 1.3-1.6:1. La arteritis es mas

comun en el sexo femenino. En México se reporta 4.3:1.%%

MANIFESTACIONES CLINICAS

Fiebre de 38 — 40°c mayor a 5 dias a lo cual se asocian 4 de los siguientes criterios:

e Eritema polimorfo
e Inyeccion conjuntival bilateral no exudativa
e Cambios orofaringeos incluyendo
0 Hiperemia
0 Lenguaen fresa
0 Labios fisurados
¢ Linfadenopatia

e Cambios en las extremidades como:



o Eritema
o Edema

o Descamacion

OTROS DATOS CLINICOS

Puede encontrarse induracion de manos y pies, eritema en plantas y pies, descamacion peri
ungeal, lineas de BEAU, artralgias, artritis., a nivel renal con proteinuria, nefritis,
insuficiencia renal aguda., y a nivel cardiaco aneurismas coronarios, miocarditis, se puede
encontrar a nivel pulmonar infiltrados. A continuacién se presenta los criterios diagnésticos

para EK. (Tabla 1)



TABLA I. Criterios diagnosticos

[—

FIEERE (100%)

INYECCION CONJUNTIVAL (85%)
ADENOPATIA (70%)

EXANTEMA (80%)

ALT. LABIOS - MUCOSA ORAL (80%)

6. ALT EXTREMIDADES (70%)

Duracion z 5 dias

Bilateral, no supurativa

Cervical, aguda no purulenta > 1.5 em
Poliformo, no vesiculocostroso

Labios secos, enrofecidos, fisurados
Eritema difuso orofaringeo

Lengua aframbuesada

Fstadio inicial: eritema palmoplantar
Edema indurado de manos vy pies

Fstadio de convalecencia: descamacion de los
pulpejos de los dedos

Diagndstico:  Se requiere el sindrome febril y 4 de los 5 criterios referidos en la clinica o
4 criterios con aneurisma coronario por ecocardiografia bidimensional. En las

alteraciones (3) v (6), uno cualquiera de los tres hallazgos es suficiente para
establecer el criterio. Segin CDC. USA. MMWR (1585).

Existe una variedad de EK incompleto, en el cual solo se cumplen partes de los criterios.

Diagnosticos sin afectacion cardiaca, aunque mas recientemente ente los casos de esta

enfermedad con datos incompletos en menores de 2 afios se consideran con mayor riesgo de

pasar inadvertidos y desarrollar enfermedad cardiaca.? %"

Existen 3 fases de la enfermedad como se muestra en el siguiente cuadro



*SINTOMAS CLASICOS

« CEDE FIEBRE Y EXANTEMA
b4 < INICIA DESCAMACION FURFUREA

SLECEUEE o APARICION DE ANEURISMAS
2-4 SEMANAS g

*NO MANIFESTACION CLINICA
*LABORATORIALMENTE NORMAL

SV o RESUELVE EL ENEURISMA

Cuando hay afectacion coronaria, estas se normalizaran en 6 a 8 semanas con tratamiento
médico, y regresara a su diametro entre 1 a 2 afios.

El diagndstico de infarto de miocardio en pediatria es dificil, suele manifestar sintomas de
choque, vémitos, dolor abdominal, palidez, diaforesis, llanto, y debilidad. En nifios mas

grandes puede presentar dolor toracico durante el suefio 0 en reposo.

ESTUDIOS DE LABORATORIO

En cuanto a este rubro, no hay nada especifico, sin embargo, se encuentra en estos
pacientes, leucocitosis con desviacion a la izquierda. Anemia Normocitica Normocromica
en la etapa aguda de la enfermedad. Se puede presentar trombocitosis (a partir del 10° dia
de la fiebre). La trombocitopenia suele asociarse con enfermedad coronaria aguda, las cifras
mas bajas de plaquetas se observan hacia el 7mo dia de la enfermedad y esta se normaliza
en una o dos semanas. Se puede haber descenso de la albumina sérica. En cultivos se
reportan negativos en su gran mayoria, a lo igual que negativos los anticuerpos

anticitoplasmaticos, antiendoteliales, antinucleares, y factor reumatoide.*



El andlisis de la orina, generalmente aparece piuria estéril, por lo que se debe hacer
diagnostico diferencial con infeccion del tracto urinario. La puncién lumbar esta indicada
solo cuando existan datos meningeos. En un 5% de los pacientes con EK se producen

Pleucitosis Mononuclear en el LCR (Meningitis aséptica).

La Proteina C reactiva y la alfa antitripsina estan elevadas. Las enzimas hepaticas se
encuentran elevadas, asi como la alanino amino transferasa puede ser indicativo de curso
grave de la enfermedad. La VSG y bilirrubinas se encuentran elevadas. Por otro lado las
enzimas cardiacas como troponina, CK, CKMB, deshidrogenasa lactica estan elevadas

durante el infarto agudo al miocardio.****

ESTUDIOS DE GABINETE

ECOCARDIOGRAMA.- se realiza con la finalidad de evaluar enfermedad coronaria

durante la fase aguda de la enfermedad, para la deteccion de pancarditis, miocarditis,
dilatacion coronaria que puede observarse alrededor del 10 dia. A la 2da a 3ra. Semana de

la enfermedad, debe repetirse un Ecocardiograma y posteriormente un control al afio.

Consideramos a las coronarias de la siguiente manera

> Coronaria normal: O 2 DS

> Ectasia coronaria: (02 DS didmetro maximo de 4mm

> Aneurisma coronario: 4 — 8mm



» Aneurisma gigante: [1 8mm

ELECTROCARDIOGRAMA .- Se puede encontrar alteraciones de la conduccion, infarto

agudo al miocardio, taquicardia, prolongacion del PR, Segmento ST y decrementos en el

voltaje.

LA RADIOGRAFIA DE TORAX.- Evaluar si hay insuficiencia cardiaca congestiva o

neumonitis.

ULTRASONIDO.- se debe realizar ultrasonido escrotal para valorar la presencia de

epididimitis en los nifios entre 9-14 afos.

PUNCION LUMBAR.- Se puede encontrar Pleocitosis.

A continuacion se presenta los factores de riesgo para desarrollar lesiones coronarias, en las
cuales se toman en cuenta en factor sexo, edad, fiebre, rebote febril, exantema,

hemoglobina, leucocitosis, VSG, PCR, cardiomegalia, arritmia entre otros factores.(tabla

).

Tabla: 11

Benzoe, en 1987, sefiala los factores de riesgo para enfermedad coronaria en EK.2.

DATOS CLINICOS PUNTUACION
Sexo Masculino 1
Edad 1 afo 1

Fiebre 16 dias 2




14 — 15 dias

Rebote Febril
Exantema
Hemoglobina 10gr/dl
Leucocitosis 30 000

26 — 30000

VSG 101mmhr

60 — 100mmhr

PCR 6 VSG anormal 1 mes
Reborde de PCR 6 VSG
Cardiomegalia

Arritmia

g/R anormal en I, 111y avVF
Infarto miocardico

Recaida

TRATAMIENTO




La Aspirina es la medicacion que debe administrarse en una primera fase a dosis de 80 a
100mg/kg/dia, en 4 dosis hasta 48 a 72 horas después de que desaparezca la fiebre o hasta
el dia 14 de inicio del cuadro.

Posteriormente se mantiene dosis de 3 a 5mg/kg/dia en una Unica dosis diria, hasta la 6-8
semana o de forma indefinida si existen alteraciones coronarias.+® %

La Gammaglobulina debe administrarse en dosis unica de 2gr/kg en infusion continua en 8
a 12 horas. Debe monitorizarse la frecuencia cardiaca y presion arterial por lo menos cada
2hrs. Si el paciente continGa con fiebre 48hrs después del tratamiento con
Gammaglobulina, indica persistencia de la enfermedad con riesgo de aneurismas por lo que
se debe considerar una 2da. Dosis de Gammaglobulina. Si esta dosis no es eficaz puede
considerarse el tratamiento con corticoesteroide, como es el caso de la metilprednisolona a
dosis de 30mg/kg. Por via intravenosa, durante 2-3horas asociada a Ciclosporina A. aunque
no debe considerarse definitiva, son necesarios mas estudios para confirmar la indicacion
precisa en enfermedad de Kawasaki.> **

En nifios con enfermedad aguda, una dosis Unica en infusion de gamma globulina a 2gr/kg,
se ha visto con mejor efectividad que el esquema original (400mg/kg/dia durante 4 dias
consecutivos de Gammaglobulina). 512

La pentoxifilina inhibe el factor de necrosis tumoral. En un pequefio estudio, con dosis baja
de globulina més aspirina y dosis alta de pentoxifilina se observo reduccion de los
aneurismas.>

El Acido Ascorbico se ha documentado como parte del tratamiento para los radicales libres

y asi evitar el dafio Arterial.



TRATAMIENTO QUIRURGICO

Si las anomalias coronarias son muy graves y ponen en peligro la vida del paciente se debe
considerar la posibilidad del tratamiento quirdrgico, aunque éste sea de gran cuidado.
Dada las dificultades técnicas al intervenir sobre las arterias muy pequefias. Se realiza
Mediante puentes aortocoronarios utilizando injertos de la arteria mamaria anterior o
safena. * 2 A continuacion presentamos de forma esquemaética el abordaje para el estudio y

manejo de la enfermedad de Kawasaki. (Figura )*



FIEBRE. EXANTEMA, ALTERACIONES DE MUCOSAS (ORAL-LABIOS)
INYECCION CONJUNTIVAL, ADENOFATIAS, IRRITABILIDAD

,

Descartar: infeccicn estreptocdcica, estafilocdcica, sarampicn,
Stevens-Johnson, rickettsiosis, etc.

— '

MO E. de Kawasaki Posible E. de Kawasaki

'

IGIV 2 g/kg (dosis dnica)
Aspirina 80-100 mg/kg/dia (2 sermmanas)

/ -

Ecocardiograma Ecocardiograma
normal anormal

Dresaparicion fiebre. bajar dosis
Aspirina 3-5 mg'kg/dia

— ™~

Repetir Eco a las Repetir Eco semanalmente hasta
G semanas fase conwvalecencia
1'\Icnr'nml\A Aneurismas
gigantes
Suspender
Aspirina Considerar afiadir agentes
antiplaquetarios (dipiridamol,

prostaciclina)
Convalecencia

Repetir Eco mensualmente durante
6 meses hasta la resolucion

Considerar angiografia ¥ continuar
con Aspirina a dosis baja

Figura 1. Algoritmo para el seguimiento de la enfermedad de Kawasaki, segiin MNadel S. y cols (1993).

SEGUIMIENTO

® ECOCARDIOGRAMA 29, 30.
= 14 DIAS
= 6-8 SEMANAS

= 6-12 MESES SIN AFECCION CARDIACA




» BuUsqueda de aneurismas coronarios
* Pequefios: <5 mm
* Medianos: 5 -8
* Grandes: >8
® CORONOGRAFIA
® Exacta
= Aneurismas
®  estenosis
= trombosis

= oclusion de la circulacion.

ESTRATIFICACION DEL RIEZGO

® SIN AFECCION CORONARIA
= No necesitan antiplaquetarios después de 8 semanas
®  Sin restriccion de actividad fisica tras 8 semanas

® Revision cada 3 anos

® 2. ECTASIA CORONARIA TRANSITORIA(desparece tras la fase aguda)
@ No necesitan antiplaquetarios después de 8 semanas
@ Sin restriccion de actividad fisica tras 8 semanas

® Revision cada 3 afios



® 3.ANEURISMA PEQUENO O MEDIANO AISLADO
® Uso de ASA prolongado
@ Evitar REYE: Dipirona 2- 3 mg/kg exposicion varicela.

® Seguimiento anual con EKG y ECO

® 4. ANEURISMA GRANDE O VARIOS PEQUENOS O MEDIANOS
® ASA a largo plazo con o sin anticoagulantes orales

Mantener un INR 2 -3

Actividad fisica limitada

Seguimientos entre 6 — 12 meses con EKG y ECO

Test de estrés miocardico

© ® ®©® ® @®©

Coronariografia (+) sintomas

® 5.0BSTRUCCION CORONARIA COMPROBADA
® ASA alargo plazo con o sin anticoagulantes orales
® MantenerunINR 2 -3
@ Antagonistas del calcio para reducir el consumo de oxigeno
miocardico.
® EKG Yy ECO cada 6 meses
@ Holter cada 12 meses

® No actividad fisica



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La enfermedad de Kawasaki, es una entidad que hoy en dia se presenta de forma mas
comun. Es por ello la finalidad de este estudio es proporcionar las bases necesarias al
personal de salud para realizar un buen diagnostico. Recordemos que EK inicia con un
cuadro febril de 5 dias de evoluciéon. A lo cual se suman 4 criterios como son la
inyeccién conjuntival bilateral no exudativa, labios agrietados, lengua en fresa, edema o
eritema de manos y pies, exantema polimorfo y presencia de adenopatias cervicales
mayores de 1.5cm. El diagnostico se basa en estos criterios clinico.

Tenemos que hacer diagnostico diferencial con entidades que son muy similares a esta
enfermedad como: sarampion, escarlatina, S. de Stevens-Johnson, S. de Lyell, S. de
Shock toxico, colagenosis, mononucleosis infecciosa, reacciones medicamentosas, otras
infecciones como: Rickettsiosis, leptospirosis. Recordemos que el diagnostico y
tratamiento oportuno es esencial para un mejor pronostico y evitar complicaciones como

los aneurismas, dilatacién de coronarias.



PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cuales son las lesiones cardiacas mas frecuentes en pacientes con diagnéstico de
Enfermedad de Kawasaki en el Hospital Infantil del Estado de Sonora?



OBJETIVOS

Objetivo General :Hacer una revision minuciosa de expedientes de pacientes con
Enfermedad de Kawasaki, en pacientes que estuvieron hospitalizados en Hospital

Infantil del Estado de Sonora

Objetivos Especificos: Determinar el tipo de lesiones cardiacas en general, y
especificas de las coronarias en pacientes con Enfermedad de Kawasaki en el

Hospital Infantil del Estado de Sonora

Determinar de acuerdo a evolucion clinica y marcadores de laboratorio si existen
evidencias que permitan establecer, que pacientes son mas susceptibles a presentar

lesiones cardiacas

Documentar el estadio de las lesiones y la clasificacion para seguimiento en etapas

posteriores de la vida.

Tratar de establecer una guia practica de  seguimiento asi como las acciones a

seguir en cuanto a la monitorizacion y tratamiento del paciente del paciente.



JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

Existe en general en Latinoamérica pocos reportes de EK, esto induce a pensar que
probablemente hay un desconocimiento del patrén clinico de la enfermedad, por otro lado
desconocemos la frecuencia real con que se presenta y ademas el hecho de que al menos
en el &mbito medico de nuestros paises no se ha considerado como un problema de salud,
no obstante las consecuencias de las lesiones cardiacas, € muy probable por otro lado que
un buen numero de infartos en personas adultas jovenes obedezca a un proceso patoldgico
de esta naturaleza no identificado en la nifiez; es de mi interés tratar de identificar las bases
en las que fue sustentado el diagnostico de esta enfermedad, la variabilidad del cuadro
clinico de inicio, signos, sintomas, asi como los hallazgos encontrados en estudios de
laboratorio que nos pudieran orientar sobre el prondstico de esta enfermedad, respuesta a
tratamiento con Gammaglobulina y salicilatos, dias de estancia hospitalaria, las
complicaciones cardiacas, en especial de las arterias coronarias, que se presentaron. Hasta
el momento no se ha desarrollado un estudio de tesis en nuestro medio sobre estas
complicaciones que pueden ser potencialmente mortales por las alteraciones cardiacas que
pueden generarse, capaces de evolucionar a aneurismas con presencia de trombos en su luz

con la posibilidad de un evento isquémico.

Tener en mente el gran problema que se puede presentar en un nifio que inicia con fiebre y
coriza en el estadio |, que probablemente sera tratado como una IRA, el cual se enviara a
casa, regresando en un estadio Il con cambios vasculares. Es por ello la importancia de

proporcionar las bases necesarias en cuanto se refiere a EK para pensar en ella.












RESULTADOS

DIAGNOSTICO DE INGRESO

Durante el andlisis de los datos recabados posterior a la revision de los expedientes que
se encontraron con diagnostico de Enfermedad de Kawasaki, en el Hospital Infantil del
Estado de Sonora, encontramos 28 expedientes con el diagnostico antes mencionado.
De los cuales se eliminaron 2 ya que no cumplieron criterios diagndsticos y 3 maés por
haber sido referidos a otras instituciones de salud (IMSS y Marina Armada de México).
Quedando 23 expedientes de los cuales se toman en cuenta para el estudio. De los
cuales los diagndsticos de ingreso fueron muy variados. Es de ver que el 65.2% de los
diagndsticos de ingreso correspondié a Enfermedad de Kawasaki, un 21.7 % ingreso
como un sindrome febril en estudio, de los cuales se describen secundario a
gastroenteritis, absceso cervical, hepatitis viral y reaccion leucemoide. EI restante
13.1% su diagnostico de ingreso fue: piel escaldada, quiste de colédoco y parélisis

flacida.

SIGNOS Y SINTOMAS

En cuanto a los criterios de Enfermedad de Kawasaki, observamos que el 100%
presento fiebre mayor de 5 dias de evolucion, hiperemia conjuntival bilateral no
exudativo, exantema polimorfo, y la lesion de mucosas con fisura labial y lengua en

fresa.

Encontramos que solo un 58.3% presentaron ganglio mayores de 1 a 1.5cm, el 41.7%

no presentaban ganglios cervicales.

En cuanto al edema se observo el 86.9%. Se encontraron otros signos y sintomas

agregados que se describieron en el padecimiento de algunos pacientes, entre ellos se



encuentra el dolor abdominal, artralgias, soplos y convulsiones, como se observa en la

tabla I11.
Tabla I11.
Signos y sintomas agregados en pacientes con EK
SIGNOS O SINTOMAS NUMERO DE CASOS ‘
| Artralgias 5
Dolor Abdominal 3
Soplo Cardiaco 2
Convulsiones 1
Fuente: Archivo del Hospital Infantil del Estado de Sonora.
SEXO

En cuanto a al sexo se refiere, se observo predominantemente en hombres, en
comparacion de las mujeres. Concordando con la literatura nacional, e internacional. En
nuestros hospital se observa una relacion 3.6:1, a diferencia de lo reportado en la
literatura Americana 1.5:1, Japén 1.35:1 y México se reporta 4.3:1. A continuacion

graficamos la informacion antes mencionada. (Ver Grafico )

GRAFICO I: SEXO
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Fuente: Archivo del Hospital Infantil del Estado de Sonora.

EDAD

La variable edad es muy importante, ya que en nuestro estudio observamos que la
Enfermedad de Kawasaki, es una entidad que afecta principalmente a pacientes
menores de 9 afios, teniendo una incidencia mucho mayor en menores de 5 afios, en un
porcentaje de 95.6%, y solo un 4.4% se encontrd en mayores de 5 afios. La incidencia
maxima encontrada es de los 12 a los 36 meses, en comparacion con la literatura, que la
refiere entre los 12 y 24 meses. A continuacién exponemos los resultados obtenidos en

el actual estudio (Ver Tabla V).

TABLA No. IV
EDAD DEL PACIENTE NUMERO DE CASOS ‘
5 meses 1
7 meses 1

10 meses 1




11 meses 1
1 afio 4
2 afios 2
3 afnos 5
4 afos 3
5 afios 4
9 afios 1

Fuente: Archivo del Hospital Infantil del Estado de Sonora.

LUGAR DE ORIGEN

Fue de interés observar la procedencia de los pacientes, en lo cual encontramos que la
gran mayoria de ellos son originarios de la ciudad de Hermosillo en el 43.4% de los
casos. Un 8.6% provenian de Caborca, otro 8.6% de Nogales y un 8.6% de Guaymas, el

restante 30.8% provenia de multiples localidades como se observa en la tabla V.

TABLAV
LUGAR DE ORIGEN No. DE CASO %
Hermosillo 10 43.47
Nogales 2 8.69
Caborca 2 8.69
Guaymas 2 8.69
Puerto Penasco 1 4.34
Cananea 1 4.34
Mexicali 1 4.34
Benjamin Hil 1 4.34
Estacion Zamora 1 4.34




Rayon 1 4.34

Carbo 1 4.34

Fuente: Archivo del Hospital Infantil del Estado de Sonora.

ESTUDIOS DE LABORATORIO

En nuestro estudio hemos realizado un andlisis de los estudios de laboratorios que se
solicitaron a los pacientes con EK. Teniendo los siguientes hallazgos: con respecto a la
biometria hematica se observo que el 56.5% presentaban leucocitosis importante. 43.5%
presentaban leucocitos normales. Del 100% de los pacientes estudiados se observo que

el 65.2% presentaban Neutrofilia.

El 60.8% de los pacientes presentaron anemia Normocitica, Normocrémica leve sin
requerir hemotrasfusion. Y por ultimo observamos que las plaquetas se encontraron

elevadas en el 52.1% de los pacientes por arriba de las 400 mil plaquetas.

Las Antiestreptolisinas se tomaron solo a 5 pacientes de los 23 estudiados de los cuales
solo 1 fue positivo. De igual manera se toma inmunoglobulinas a 5 pacientes,
reportandose en 1 solo caso positivo la IgA y en otro caso la 1gG, no encontrando mayor

relevancia.

Los reactantes de fase aguda como PCT se tomaron solo a 16 pacientes de los cuales
habia positividad en 5 de ellos. La VSG se tomo a 13 pacientes de los cuales mostro
positividad en 9 de ellos. La PCR se solicita solo en 3 pacientes siendo positiva en los 3

Casos.

Solo en un paciente se tomo LCR el cual se reporto negativo. Los niveles de proteinas y
albumina la litera refiere ser utilizados como factores pronostico de la enfermedad mas

sin embargo en nuestra revision se observo que solo a 7 pacientes se le solicito,



encontrandose hipoalbuminemia en 3casos. Los tiempos de coagulacion se solicito a 5

pacientes de los cuales 1 de ellos se encontro alterado tanto el TP como el TPT.

El Hemocultivo y Urocultivo se toman a 8 pacientes, reportandose negativos. En lo que
respecta a cultivos faringeos se tomaron a 7 pacientes, desarrollandose Estreptococo B
Hemolitico, Estreptococo a hemolitico, Estafilococo Coagulasa negativo, Klebsiella

Pneumoniae, Candida Sp, y Neiseria Sp.

ECOCARDIOGRAMA

A los 23 pacientes que ingresaron con Diagndstico de Enfermedad de Kawasaki se le
realizo Electrocardiograma y Ecocardiograma. Con respecto a este Gltimo observamos
que el 30.4% de los pacientes presentaban anormalidad del mismo, de las lesiones que
se reportaron fueron las siguientes: miocarditis, valvulitis mitral, insuficiencia mitral,
insuficiencia tricuspidea, dilatacion coronaria izquierda y bilateral, y por ultimo

aneurismas saculares.

De los aneurismas se reportaron solo dos casos de los cuales uno de ellos se reporta con
un aneurisma gigante de 14.1 en la coronaria derecha y 14.4 en la izquierda. Este
paciente requirié 3 dosis de Gammaglobulina calculada a 2gr por kilogramo al dia.
Habiendo mejoria en los controles Ecocardiogréaficos, disminuyendo a 9.2 la derecha y

p.5 la izquierda con la 2da dosis y finalmente a rangos normales con la tercera dosis.

A ningun paciente se le administro Metilprednisolona o Dipiridamol. A continuacion

presentamos los hallazgos obtenidos en el Ecocardiograma (Ver Grafica I1).
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Fuente: Archivo del Hospital Infantil del Estado de Sonora.

ELECTROCARDIOGRAMA

Las alteraciones que se presentaron fueron: alteracién de la onda Q en DIl y aVF. Asi

como prolongacion del QT. En su gran mayoria se encontraba normal.

TRATAMIENTO

ASPIRINA.- En cuanto al tratamiento se refiere, encontramos que el tratamiento
medico se inicio la Aspirina y gammaglobulina antes de los primeros 5 dias, y de estos

en el 65.2% de los pacientes se inicio desde el primer dia, el 17.3% a los dos dias de su



ingreso y el restante 17.5% antes de los 5 dias de ingreso. Hemos de mencionar que los
pacientes que se reportaron con dilatacion de coronarias y aneurismas, se inicio

tratamiento desde el primer dia de ingreso.

GAMMAGLOBULINA

El Tratamiento con gammaglobulina se administro de dos formas, la primera
indicandose a 400mg/kg/dia durante 4 dias. Debido a que no se cuenta con el recurso
del familiar o institucional para conseguir los 2gr de gammaglobulina como dosis Unica,
se administro de la forma antes descrita en el 86.9% de los pacientes y el 13.1% a

2gr/kg en dosis Unica en infusion para 12hrs.

No encontramos diferencia en cuento a la administracion de una u otra forma de
administracion de la gammaglobulina, los pacientes en su 95.6% del 100% presentaron
mejoria clinica y solo en el 4.4% no hubo una respuesta favorable con la primera dosis,
reportandose por Ecocardiograma un aneurisma sacular gigante, teniendo que utiliza
dos dosis mas de gammaglobulina con lo cual hubo mejoria importante de la lesion
coronaria. Los 23 pacientes fueron egresados del Hospital por mejoria, sin complicacién
alguna. De los 23 pacientes hubo reingreso de 3 pacientes los cuales estuvieron en

observacion sin la necesidad de aplicacion de Aspirina 0 Gammaglobulina.

SEGUIMIENTO POR CONSULTA EXTERNA

Todos los pacientes tuvieron un seguimiento tanto en el servicio de medicina interna
como en consulta externa de cardiologia, durante las cuales se reporta alteraciones en 3
de ellos con fiebre uno a los 5 dias de su egreso, otro a los 9 dias y el Gltimo a los 10
meses. El nimero de visitas a la consulta externa fueron en promedio de 6 consultas,
los cuales se citaron de forma mensual. Se encontré que del los pacientes que

presentaron aneurismas, acudieron a 14 consultas a ambos servicios (Figura Il1).
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CONCLUSION

En la presente serie de casos clinicos encontramos que la gran mayoria de los pacientes
ingresa con el cuadro caracteristico de la enfermedad, y solo un pequefio porcentaje de
pacientes carecian de algun signo clinico como el edema y ganglios cervicales. Se realizo
un diagnostico rapido en la mayoria de los pacientes. Se establecio tratamiento inmediato,
con buena respuesta al mismo. Una minoria de pacientes puede ingresa con otra patologia,
como hepatitis, choque septico, meningitis, y abscesos cervicales ganglionares. La gran
mayoria de los pacientes presentaron Leucocitosis, Trombocitosis, Anemia Normocitica
Normocromica. Las Antiestreptolisinas, el perfil inmunologico y LCR fue normal. Solo en
algunos pacientes presento alteracion de la albumina y los tiempos de coagulacion los
cuales no fueron significativas para conducirlos a una evolucién mas grave. En los
exudados faringeos, desarrollan  Estreptococo B Hemolitico, Estreptococo a hemolitico,
Estafilococo Coagulasa negativo, Klepsiella Pneumoniae, Candida Sp, y Neiseria Sp. Los
estudios de hemocultivo y urocultivo no aporto ningun dato para la enfermedad, todos se
reportaron sin desarrollo. No en todos los paciente presenta Piuria en el examen general de
orina. No hay diferencia en administrar gammaglobulina a 400mg/kg/dia durante los 5 dias
a administrar 2gr/kg en infusion de 12hrs en dosis Unica, considerdndose buen tratamiento
las dos opciones. Las lesiones coronarias que se encontraron mas frecuentes fue la
dilatacién de coronarias bilaterales, seguidos de los aneurismas. Y las alteraciones
cardiacas encontradas son: la miocarditis, valvulitis mitral, insuficiencia mitral y
tricispidea. Se llevo un buen seguimiento de los pacientes en la consulta de cardiologia y

medicina interna.
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