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COMPLICACIONES GRAVES EN LA ETAPA AGUDA Y
SUBAGUDA EN LA ENFERMEDAD DE KAWASAKI.

Garrido Garcia, LM.**;

**Jefe de Pre y Postgrado Instituto Nacional de Pediatria, SSA.

1. RESUMEN

La Enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis de vasos de pequeno, calibre, de etiologia
desconocida que predomina en nifios menores de 5 afios y esta caracterizada por fiebre persistente
por mas de 5 dias, exantema, linfadenopatia y afeccion mucocutanea.
El diagnostico se basa en criterios clinicos: Fiebre y al menos 4 de 5 hallazgos fisicos comunes,
asi como hallazgos de laboratorio no especificos. El tratamiento es mediante la administracion
Gammaglobulina Intravenosa (GGIV) y aspirina.
La morbimortalidad de la EK esta en relacion con complicaciones cardiovasculares, 25% de los
pacientes no tratados desarrollan aneurismas coronarios. También se ha reportado la existencia de
estenosis y trombosis coronaria, infarto agudo al miocardio y muerte subita.
Existen muy pocas publicaciones en poblacion latina, en quienes desconocemos factores de riesgo
concluyentes, motivo por el cual este protocolo tiene como finalidad identificar cuéles son los
factores de riesgo mas importantes para el desarrollo de aneurismas gigantes y/o de isquemia
miocardica para asi intervenir de forma precoz en la historia natural de la enfermedad de

Kawasaki.

1.1 SUMMARY

Kawasaki Disease (KD) is a vasculitis of small caliber vessels, of unknown etiology, prevalent in
children under 5 years and is characterized by persistent fever for more than 5 days, rash,

lymphadenopathy, and mucocutaneous disease.



The diagnosis is based on clinical criteria: fever and at least 4 of 5 common physical findings,
laboratory findings are nonspecific. Treatment during the acute phase of the disease is with
intravenous immunoglobulin (IVGG) and aspirin.

Morbility and mortality are related to cardiac complications, 25% of intreated patients developed
coronary artey aneurysms, and coronary artery stenosis, coronary thrombosis, myocardial
infarction and sudden death are also reported.

There are very few publications in Mexican population, in whom the risk factors for developing

cardiac comlications are unknown.

2. MARCO TEORICO

2.1 EPIDEMIOLOGIA

La Enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis sistémica que afecta vasos sanguineos de
mediano y pequefio calibre, y su principal complicacion es la formacion de aneurismas de las
arterias coronarias en 15 a 25% de pacientes sin tratamiento. Los pacientes que presentan ectasia o
aneurismas en coronarias, tienen un alto riesgo de sufrir trombosis de arterias coronarias, angina,
infarto al miocardio o muerte subita. Actualmente es la principal causa de cardiopatia adquirida en
los paises desarrollados. 2
Tomisaku Kawasaki en Japdn hizo la descripcién original del padecimiento en 1967; estudio 50
nifios entre 1961 y 1967 en forma sistematizada. * 23 La enfermedad se consideraba benigna hasta
1971, cuando se publicaron varios casos de muerte, en cuya autopsia se observaron oclusion

trombotica completa y aneurismas de arterias coronarias con infarto del miocardio. 2



La EK afecta casi exclusivamente a nifios menores de cinco afos, de hecho el 80% de casos son
menores de cinco afios y el 50% de casos son menores de dos afios, siendo poco frecuente en
menores de 3 meses y mayores de 8 afios de edad, pero en éstos, el diagnostico se retrasa y puede
ocurrir afeccién coronaria severa. * 34 Existe una razon de 1.4:1 de afeccién en nifios vs nifias. Las
tasas de incidencia por razas muestran que los nifios japoneses y coreanos tienen una incidencia
anual de 40 a 150 casos por 100,000 en menores de cinco afios, mientras que los de raza caucésica
muestran tasas de incidencia anual de 6 a 10 casos por 100,000 en menores de cinco afios; y se ha
observado que la enfermedad es mas prevalente en invierno y primavera. En México, se
desconoce la tasa de incidencia de EK siendo probablemente al igual que en lo reportado en
Latinoamérica 3 casos por 100 000 nifios menores de 5 afios al afio (FIGURA 1). '8 Las tasas de
mortalidad han disminuido en los ultimos afios (1% en 1974 a 0.1% 1995 en Jap6n) por un
diagnostico temprano y tratamiento oportuno.?34°°®

La mayoria de muertes ocurren en los primeros 6 meses del inicio de la enfermedad con
incremento en la frecuencia entre los 14 a 45 dias después de instalada la fiebre, generalmente

asociada a trombosis coronaria y rara vez por ruptura aneurismatica, esto es debido a que la

vasculitis coronaria se acompafia de plaquetosis e hipercoagulabilidad. *
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FIGURAL: Numero de casos de EK por 100 000 nifios menores de 5 afios.



2.2. ETIOLOGIA

La etiologia de la Enfermedad de Kawasaki es desconocida. Las caracteristicas clinicas,
epidemiologicas y exdmenes de laboratorio sugieren un agente infeccioso, sin embargo nunca se
ha identificado; por lo que hipdtesis de una respuesta inmune anormal ante una infeccion o de una
respuesta inflamatoria inducida por superantigenos derivados de estreptococos o estafilococos
también se ha sospechado. * %2 Debido a la gran variacién de incidencia entre los diferentes grupos
étnicos, se ha sugerido una predisposicion genética hacia la enfermedad. Sin embargo, ninguna de
estas hipétesis ha sido sustentable ni confirmada. *
2.3 ANATOMIA PATOLOGICA

A pesar de que las arterias coronarias siempre estan involucradas en los hallazgos de
autopsia, la EK es una vasculitis generalizada que involucra todos los vasos sanguineos del cuerpo
y se han observado aneurismas de arterias celiacas, mesentéricas, femorales, iliacas, renales,
axilares y braquiales. La EK, desde un punto de vista anatomopatol6gico, comparte muchas
caracteristicas con la poliarteritis nodosa, por lo que actualmente se acepta que ambas representan
una arteritis necrotizante con formacion de aneurismas que ingresan a una via comudn de
inflamacién cronica y cicatrizacion. ivii En la etapa aguda de la enfermedad se producen cambios
inflamatorios en varios érganos como miocardio, pericardio, vasos sanguineos, meninges, pulman,
tejido linfatico e higado. En los vasos mas afectados (arterias coronarias), se produce inflamacién
de la capa media, edema y necrosis del musculo liso, al perderse la integridad de la pared se
favorece la dilatacion y formacién de aneurismas.*
En etapas mas avanzadas puede desarrollarse estenosis y oclusion arterial resultado de una

remodelacién activa con proliferacion de la intima y neoangiogénesis con trombosis agregada. *



2.4 CRITERIOS DIAGNOSTICOS

No existen hallazgos patognomoénicos de laboratorio; por lo tanto la definicién

epidemioldgica de caso se basa en criterios clinicos, fiebre por lo menos 5 dias y > 4 de 5 criterios

clinicos confirman un caso clasico (Cuadro 1). ' Generalmente no todas las caracteristicas clinicas

estan presentes al mismo tiempo en la evolucién del padecimiento y un seguimiento cercano es

necesario. Los pacientes con fiebre > 5 dias y < 4 criterios clinicos principales pueden ser

diagnosticados con EK cuando se detecta por angiografia coronaria o ecocardiografia

bidimensional lesiones en arterias coronarias. > '° En presencia de > 4 de los criterios clinicos el

diagnostico de EK puede realizarse en el dia 4 de la enfermedad. (Cuadro 1).

Cuadro 1: CRITERIOS CLINICOS DIAGNOSTICOS DE LA ENFERMEDAD DE

KAWASAKI

Fiebre persistente por >5 dias o lesiones coronarias (aneurisma o ectasia) y por lo menos 4 de

los siguientes criterios clinicos:

Inyeccidn conjuntival bilateral sin exudado

Cambios en la cavidad oral consistentes en:
Eritema y/o fisuras de labios.
Lengua en frambuesa.

Eritema orofaringeo difuso.

Exantema polimorfo diseminado.

b)

c)

Cambios en manos y pies consistentes en:
Edema indurado periférico
Eritema difuso de palmas y plantas

Descamacion periungueal de palmas y plantas tras 2 a 3 semanas

Adenopatia cervical usualmente unilateral >1.5 cm de diametro.




2.5 MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones de la enfermedad se pueden clasificar en clasicas, no clasicas y cardiacas.
110
2.5.1 MANIFESTACIONES CLASICAS
Fiebre. Tiene una duracion minima de cinco dias; un comienzo abrupto, frecuentemente de 40° C
0 mas, con dos a cuatro picos por dia. En nifios no tratados persiste generalmente una a dos
semanas con promedio de 12 dias. Cede en 24 a 48 h en pacientes tratados con GGIV.1 20
Se considera que la enfermedad se inicia el primer dia de fiebre, se puede acompafiar de: tos,
rinorrea, nauseas, vomito, dolor abdominal, un dia antes. * 2*°
Inyeccion conjuntival. Se afecta mas la conjuntiva bulbar que la palpebral o tarsal en forma
bilateral; no hay exudado, no hay ulceraciones o edema de la conjuntiva ni de la cornea. La
hiperemia conjuntival aparece en la primera semana de la enfermedad, inicia entre el segundo y
quinto dia, y dura una a dos semanas en pacientes que no reciben tratamiento. * 2%
(Figura 2).
Cambios en los labios y la cavidad oral. La manifestacion inicial es un eritema rojo brillante de
los labios que progresa en los siguientes tres dias a inflamacion, grietas, fisuras y sangrado. La
lengua se observa enrojecida y edematosa con prominencia de las papilas lo que da la apariencia

de frambuesa. Aparece eritema difuso de la mucosa orofaringea. No hay ulceraciones orales ni

linguales. 2 ° (Figura 3). *?
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Figura 2. Afeccion ocular en EK

Figura 3. Cambios en los labios en EK.
Exantema polimorfo. El exantema puede adoptar muchas formas, el tipo mas comuin es
maculopapular, intensamente eritematoso que se inicia en el tronco y en las extremidades; con
ligera elevacion en sus margenes con pépulas de 2 a 3 mm de extensién o placas coalescentes de
varios centimetros. La distribucién es difusa; se observa frecuentemente en la cara formando una
pseudomascara y en menores de cinco afios puede ser muy acentuado en el periné y en las ingles.
Esto sucede antes de que ocurra la descamacion periungueal que aparece en la fase subaguda y
puede estar presente en la fase febril aguda. (Figura 4) *?

El exantema puede desaparecer en un area y aparecer en otra durante varios dias, o que es mas
aparente cuando la fiebre es alta. *2*°

También es comun un exantema tipo eritema multiforme con placas pruriginosas muy elevadas.

Este exantema aparece generalmente los primeros cinco dias del inicio de la fiebre.

Figura 4. Eru.pcién polimorfa méculo-papdlosa‘én EK.
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Cambios en extremidades periféricas. Es caracteristico en manos y pies, el eritema limitado a
las palmas y las plantas, es llamativo el cambio abrupto de lo normal al eritema superficial. Las
manos Yy los pies se tornan edematosos o firmemente indurados, lo cual impide que los pacientes
efectlen la bipedestacion, caminar o sostener objetos con las manos.

Es muy evidente la descamacion de los dedos de las manos y pies; afecta inicialmente las zonas de
las ufas; puede extenderse y abarcar las palmas y plantas; adoptando forma de guante o calcetin.
Se manifiesta en la fase subaguda, entre el décimo y vigésimo dia de evolucién. **°

Adenopatia cervical no purulenta. Ocurre en 50 a 75% de los casos y se debe palpar por lo
menos un ganglio mayor de 1.5cm de diametro.

Ocasionalmente hay ganglios linfaticos conglomerados de gran tamafio que reducen al desaparecer
la fiebre.

Todos los criterios diagnosticos, excepto la linfadenopatia cervical, se observan en méas del 90%

de los pacientes segtn lo descrito en la literatura. *°

2.5.2. MANIFESTACIONES NO CLASICAS

Existen ademas manifestaciones adicionales debido a las lesiones inflamatorias en muchos
tejidos; identificando signos y sintomas neuroldgicos, oculares, respiratorios, gastrointestinales,
genitourinarios, musculoesqueléticos y cutaneos; estas manifestaciones adicionales, son de
utilidad para apoyar el diagnostico de EK; pero el dafio al sistema cardiovascular es el mas grave.
Manifestaciones neuroldgicas. Hasta 30% de los casos pueden desarrollar afeccion neuroldgica
como: meningitis aséptica, hemiplejia transitoria, infarto cerebral, ataxia, crisis convulsivas y
encefalopatia focal. Puede ocurrir paralisis facial transitoria con una duracion maxima de tres

meses y recuperacion espontanea y completa.”®
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Manifestaciones oculares. En la fase aguda: Fotobia, y se observan precipitados quératicos
diminutos, uveitis anterior leve y opacidades en el humor vitreo en uno 0 ambos 0jos. La uveitis se
observa hasta en 80% de los casos y se resuelve sin dejar secuelas. *°

Manifestaciones pulmonares. Existen alteraciones radiograficas pulmonares en 15% de los
nifios; neumonitis intersticial, reforzamiento peribronquial y derrame pleural. Estos datos se
deben a insuficiencia cardiaca. Se han observado ndédulos pulmonares a consecuencia de
vasculitis. 104

Manifestaciones gastrointestinales. El dolor abdominal, la diarrea y las nauseas son comunes; se
observan en 20% de los pacientes en los primeros dias de la enfermedad; ocasionalmente, son
acentuados y pueden sugerir un abdomen agudo. El hidrocolecisto puede ocurrir hasta en el 60%
de los pacientes. Es una complicacion autolimitada y se resuelve espontaneamente. Rara vez
aparece ictericia obstructiva o pancreatitis. Se observan alteraciones en las pruebas de
funcionamiento hepéatico en 14.5% de casos. °*°

Manifestaciones genitourinarias. La uretritis ocurre en 50 a 90% de los pacientes. Una pequefia
porcién de varones desarrolla una ulcera meatal y puede ocurrir hidrocele. *°

Manifestaciones musculoesqueléticas. Artralgias y artritis ocurren en 30% de los pacientes.
Tiene duracion de dos semanas hasta tres meses. La artritis puede aparecer en la primera semana,
en pequefias y grandes articulaciones; se acompafia de leucocitosis en el liquido sinovial de
100,000 a 300,000/ mma3. Se han reportado casos de rabdomiolisis con elevacion de AST, DHL,

CK (secundario a fiebre). 1%

Manifestaciones cutaneas. Se observan eritema e induracion en el sitio de aplicacion de la
vacuna BCG seis meses a un afio después de la inmunizacién, lo que se ha observado en 36% de
295 pacientes con EK. Este dato se ha incluido en las guias diagnoésticas para la EK por el Comité

Japonés de Investigacion. *’
13



Se desconoce la causa de esta reaccion cutanea. En el 10% de lactantes pequefios se observan
eritema y descamacion perianal durante la fase aguda de la enfermedad. Las lineas de Beau son
surcos transversales profundos en las ufias de las manos y los pies que pueden aparecer uno o dos

meses después del inicio de la enfermedad. °*®

2.5.3. MANIFESTACIONES CARDIACAS

El 60% de los pacientes tiene taquicardia y ritmo de galope; hasta un 50% de los pacientes
pueden presentar miocarditis en la fase aguda pudiéndose acompafar de arritmias cardiacas, el
20% de los pacientes muestran signos de insuficiencia cardiaca congestiva; entre el 25 a 30%
presentan pericarditis y derrame pericardico. Existe compromiso valvular con porcentajes que han
variado en la literatura entre el 1% al 25% principalmente afeccién mitral. El electrocardiograma
frecuentemente muestra bloqueo AV de ler grado, alteraciones en el segmento ST y onda T, y
disminucién de voltaje de la onda R correspondientes a miocarditis. * **
Sin embargo las manifestaciones cardiacas méas frecuentes en los pacientes con EK son las
lesiones en arterias coronarias. Las lesiones descritas en las arterias de estos pacientes son ectasia,
dilatacion, aneurismas y trombosis. Los aneurismas coronarios se presentan en el 15-25% de todos
los pacientes no tratados pero este riesgo disminuye hasta el 5% en los pacientes tratados con
GGIV. El infarto al miocardio es otra complicacién en los pacientes con aneurismas coronarios **
11
Oki y colaboradores en el afio 2000 mencionan una prevalencia posterior a 1 mes del inicio de
manifestaciones del 10.2%, que disminuyo al 4.2% tras 1 afio de seguimiento, de los 1594

pacientes estudiados 10 de ellos presentaron aneurismas gigantes y 3 tuvieron un desenlace fatal.

11
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El 50% de los pacientes con lesion coronaria remiten posterior a 5 afios; de los pacientes que
tuvieron infarto agudo al miocardio, el 72.8% lo presento en el primer afio después del diagndstico
de la enfermedad, con una mortalidad del 22% mientras que ante un segundo evento de infarto la
mortalidad incrementa hasta el 62.5%.

Otras complicaciones también frecuentes son: miocarditis, pericarditis, insuficiencia cardiaca
congestiva, derrame pericardico, insuficiencia aortica o mitral y arritmias presentan una
mortalidad de entre el 0.08 % en Japon al 3.7% en Reino Unido, asi como presencia de secuelas
cardiacas en el 10.3% al mes y 4.2% al afio de evolucién. Por lo cual el diagnostico y tratamiento

oportunos son de vital importancia.

2.6 CLASIFICACION DE LA ENFERMEDAD DE KAWASAKI.

De acuerdo a las recomendaciones actuales de la American Heart Association (AHA), el
diagnéstico puede dividirse en:

2.6.1 EK tipica o completa: Cumple con cuatro criterios clésicos en presencia de fiebre >38.0 °C,
de mas de 5 dias de duracién. Cuando se presentan < 4 criterios clasicos, incluyendo la fiebre de
mas de 5 dias pero con alguna alteracién coronaria, también se puede establecer el diagndstico de
EK. 110

2.6.2 EK atipica o incompleta: Existen menos de cuatro criterios clasicos. Se estima que al
menos 10% de los casos de EK son incompletos. Estos casos son mas frecuentes en lactantes,
donde la probabilidad de desarrollar aneurismas coronarios es mayor. i En la autopsia los
hallazgos son idénticos a los casos clasicos y los datos de laboratorio de estos casos son similares

a los de casos clasicos. * °

15



2.6.3 EK caso recurrente Comienza mas de 3 meses después del episodio inicial, o después de
que han regresado a lo normal VSG, PCR y plaquetas.t
Tanto la EK incompleta como la EK recurrente se consideran factores de riesgo para el desarrollo

de aneurismas coronarios. *°

2.7 EVOLUCION CLINICA
El curso de la EK se divide en tres fases:
2.7.1 Fase aguda: La fase febril aguda, generalmente dura entre una a dos semanas. Se caracteriza
por fiebre, adenopatia cervical, inyeccion conjuntival, cambios de la mucosa oral, eritema y edema
de las manos y pies, meningitis aséptica, disfuncion hepatica y diarrea.
Es frecuente la miocarditis y puede haber derrame pericardico. Puede ademas existir arteritis
coronaria manifestada por ecocardiografia bidimensional como ectasia y de manera menos
frecuente como aneurismas coronarios. *2 71
2.7.2 Fase subaguda: La fase subaguda empieza cuando la fiebre, el exantema, y la
linfadenopatia se resuelven, aproximadamente una a dos semanas después del inicio de la fiebre;
pero pueden persistir la irritabilidad, la anorexia, la inyeccion conjuntival, y los cambios de la
mucosa oral. Se observa descamacion de los dedos. Durante esta fase que generalmente dura hasta
cuatro semanas después del inicio de la fiebre, aparece trombocitosis. En esta fase es mas
frecuente detectar aneurismas de las arterias coronarias y es cuando el riesgo de muerte subita es
més alto. *°

2.7.3 Fase de convalecencia: La fase de convalecencia empieza cuando todos los datos
clinicos de la enfermedad han desaparecido y continua hasta que la velocidad de sedimentacion y
la proteina C reactiva se normalizan, generalmente seis a ocho semanas después del inicio de la

fiebre. 12710
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2.8 EXAMENES DE LABORATORIO Y GABINETE INICIAL
Los datos que el laboratorio aporta son inespecificos y no confirman el diagnostico de EK sin
embargo actualmente existen parametros que se toman en cuenta en los algoritmos de la AHA y la

AAP en relacion al diagnostico y tratamiento. *(Figura 5).

Recientemente la American Heart Association (AHA) publico el uso de la ecocardiografia como
una herramienta para el diagnostico de EK incompleta, sin embargo estas recomendaciones estan
basadas en opinion de expertos y la sensibilidad y especificidad de los hallazgos en el
ecocardiograma inicial de la EK en etapa aguda no han sido validados.

Fase Aguda: La elevacion de los reactantes de inflamacion es universal en Kawasaki y poco
comun en infecciones virales. Aproximadamente el 50% de los pacientes presentan leucocitosis >
15000/mm3 con neutrofilia, la aparicion de plaguetopenia en esta fase se ha asociado con mayor
incidencia de lesiones coronarias e infarto de miocardio. La presencia de anemia normocitica-
normocrémica se asocia al tiempo de evolucion, tiene resolucion espontanea. Su intensidad se ha
asociado con la gravedad de la afectacion coronaria. En pacientes con artritis por lo general
muestran un liquido sinovial de aspecto purulento con un conteo de leucocitos entre 125 000 a 300
000/ mm3 con un nivel de glucosa normal tincién de Gram y cultivos negativos. El perfil de
lipidos por lo general se encuentra alterado con la presencia de colesterol plasmatico disminuido
asi como las HDL y la apolipoproteina Al. La hipoalbuminemia es también un indicador de riesgo
para enfermedad coronaria mas severa. En el liquido cefalorraquideo puede haber pleocitosis con
predominio de neutrdfilos; la glucosa y las proteinas son normales. EI examen general de orina

muestra piuria estéril en el 60% de los casos que puede ser intermitente. * *°
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Fase subaguda: La cifra de plaquetas suele ser normal en la primera semana de la enfermedad;
aumenta en la segunda semana y alcanza un maximo a las tres semanas con una media de 800,000
plaquetas/ mm3; no es (til para el diagndstico oportuno de la EK. Se observa un aumento de IgG,
IgM, IgA e IgE séricas. Algunos estudios muestran asociacion entre la presencia de aneurismas
coronarios y la disminucidon sérica de IgM; el aumento del nivel sérico de IgG e IgA, también se
ha relacionado con afeccion coronaria * *°
Fase de convalecencia: Existe normalizacion de los pardmetros de laboratorio.
En los andlisis de gabinete iniciales se destacan las alteraciones electrocardiograficas como
arritmias y trastornos de la repolarizacion.
Otros estudios de imagen que pueden mostrar anormalidades son el ultrasonido abdominal, con
hidrops de la vesicula biliar en 15% de los pacientes. La radiografia de tdérax puede demostrar
anomalias en el 15% de los pacientes observando incremento en el grosor del intersticio,
reforzamiento peribronquial, pequefios derrames pleurales y menos frecuente infiltrados de tipo
reticulogranular; por TAC de pulmén se pueden observar nédulos pulmonares que corresponden a
células inflamatorias. * °
2.9 HALLAZGOS ECOCARDIOGRAFICOS

A pesar de que la definicién actual de EK provee una herramienta atil para la vigilancia
epidemioldgica, no es el método 6ptimo para el reconocimiento de un nifio con una vasculitis
sistémica, que requiere un tratamiento rapido para evitar las complicaciones.
Sin embargo no existe un estandar de referencia para el diagnostico de la EK; una herramienta
como el ecocardiograma, es ideal como modalidad de imagen al ser poco invasiva, accesible y
permitir un seguimiento; permite identificar hasta en el 50% de pacientes hallazgos patolégicos y
ademas ha mostrado que un nimero sustancial de nifios con EK y anomalias de las arterias

coronarias no son identificados por la definicion clasica de EK.
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Con los criterios antiguos basados Unicamente en la medicion del diametro interno coronario en
relacién a la edad, se reportaba una baja incidencia de lesiones durante la fase aguda de la
enfermedad, lo cual permitia que en muchos pacientes no se reconociera de manera oportuna la
presencia de lesiones, esto motivo a los investigadores a normar criterios correlacionando el
diametro interno coronario con la superficie corporal detectando hasta en un 50% de los
ecocardiogramas en la etapa aguda, lesiones coronarias.

Ha de realizarse de manera rutinaria para descartar isquemia miocérdica; es la primera prueba
cardiologica a realizar para el seguimiento de las arterias coronarias. Sin embargo, es limitada en
ciertos aspectos, pues en ocasiones es complicado observar la trombosis o las estenosis de éstas.
La primera ecografia se debe realizar en el momento del diagndstico de sospecha de enfermedad
de Kawasaki. Este primer examen se debe realizar con especial énfasis en la anatomia coronaria,
funcion ventricular, funcion valvular y pericardio (descartar derrame).

Las coronarias deben ser visualizadas en paraesternal eje largo y corto, en proyeccién de cuatro y
dos cdmaras. Es importante reportar la presencia 0 no de aneurismas coronarios y en caso de que
existan, su nimero, situacion. En cuanto a su morfologia, los podemos encontrar saculares (igual

didmetro axial y lateral) o fusiformes % (Figura 5).

Coronaria derecha

Basal Dilatacion Aneurisma

Evolucion de enfermedad de Kawasaki en coronaria derecha, desde el basal (A),
seguido de dilatacion leve (B), y finalmente la formacion de un aneurisma (C).

Figura 5: Presencia de aneurisma sacular en coronaria derecha de un paciente con

enfermedad de Kawasaki.

19



Segun su tamario, los clasificamos en pequefios cuando son menores de 5 mm, medianos cuando
miden entre 5 y 8mm o grandes cuando son mayores de 8 mm. (Figura 7'y 8)

Si la arteria coronaria no tiene aneurismas, pero su diametro es mayor de 2mm, se describe como

ectasia de las coronarias.

Figura 8. Aneurisma coronario Gigante
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El algoritmo diagnostico de la AHA y de la AAP permite auxiliar a los médicos en la decision de

a que pacientes con signos y sintomas sugestivos de EK se les debe realizar ecocardiografia y

quienes deben ser tratados con GGIV. * % %22 (Figura 6)

Fiebre > 5 dias y 2-3 criterios clinicos

A 4

< 40 mm/hr

Dia siguiente

N\

Fiebre continda

f Pruebas de laboratorio —l

PCR < 3.0 mg/dL y/o VSG

Caracteristicas del paciente

Inconsistente con
EK

}

No- EK

Consistente con EK

|

Fiebre persistente

PCR > 3.0 mg/dL y/o VSG
> 40 mm/hr

N\

< 3 criterios de
laboratorios
suplementarios

> 3 criterios de
laboratorios
suplementarios

Resolucién de

por 2 dias la fiebre
/ \ Eco-CG
No .
descamacion Tipica .,
descamacion
/ \ Eco-CG (-) Eco-CG (+)
Otro diagnéstico Eco-CG
Fiebre )
Sin fiebre ; Tratamiento y
/ pt\t Eco-CG
Otro Repetir Eco-CG

y consultar a los
expertos

Figura 6. Evaluacion del paciente con sospecha de EK incompleto.
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2.9.2 HALLAZGOS ECOCARDIOGRAFICOS EN FASE AGUDA DE LA EK

Las siguientes definiciones para el diagnostico de EK fueron publicadas en el 2004 por la
AHAy la AAP; 1%
Se considera positivo para el diagnostico de EK si cualquiera de estas 3 condiciones se presenta:

1. Puntaje z de la arteria Coronaria Izquierda porcién Descendente Anterior (CIDA) o de la
Arteria Coronaria Derecha proximal (ACD) mayor o igual a 2.5. (Una dimensién de
arterias coronarias que es mayor o igual a 2.5 desviaciones estandar para la superficie
corporal promedio para la edad).

2. Las arterias coronarias cumplen con los criterios de aneurismas coronarios del Ministerio
de Salud Japonés.

3. Si tres 0 més caracteristicas sugestivas existen, incluyendo brillo perivascular, perdida del
adelgazamiento progresivo normal en coronarias, disminucién de la funcion del ventriculo
izquierdo, regurgitacion mitral, derrame pericardico, o puntaje z en LAD o RCA entre 2 y
25 128

Actualmente se considera que al correlacionar la superficie corporal del paciente con el didmetro
interno de las arterias coronarias en base a puntajes z entre un 40-50% de pacientes muestran
anomalias en la fase aguda de la Enfermedad de Kawasaki. %

En el estudio realizado por Baer AZ y Cols 25 en el afio 2006 encontraron que en el
ecocardiograma al diagnostico de la EK un 44% de pacientes presentaban lesiones coronarias;
ectasia en 31% y aneurismas en 13%.

Los estudios previos a esta estandarizacion de criterios mostraban en cuanto a la frecuencia en que
se detectaban lesiones durante la fase aguda por ecocardiografia rangos muy variables, pues no
existian definiciones operacionales concretas y no seguian una metodologia uniforme, variando la

cifra de deteccion entre el 0 al 20.8%; por lo general entre el 10-20% 03! 32
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El ecocardiograma inicial debe ser realizado tan pronto como se sospeche el diagnostico de EK.
Este estudio inicial establece una medicidn basal para el seguimiento longitudinal; las anomalias
ecocardiograficas que se observan en algunos pacientes durante la fase aguda de la EK son:

a) Disminucion de la fraccion de acortamiento y contractilidad ventricular deprimida hasta en

un 50% de pacientes secundario a miocarditis 2

b) Insuficiencia mitral (aproximadamente 1% de pacientes), o de otras valvulas. %

c) Derrame pericardico hasta en un 25% de los pacientes. %2

d) Arteritis coronaria: La presencia de ectasia coronaria, perdida del adelgazamiento progresivo

normal vy el brillo perivascular coronario son datos sugerentes de arteritis; sin embargo se

desconoce la frecuencia en la que cada uno de estos hallazgos patoldgicos se encuentran *

(Figura 9). A 06
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Figura 9. Promedio y limites de 2 y 3 DE para el tamafio de CIDA proximal (A),
ACD (B) y LMCA (C) de acuerdo al area de superficie corporal para nifos < de 18
anos.
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2.10 FACTORES DE RIESGO PARA EL DESARROLLO DE ANEURISMAS

CORONARIOS

Se describen multiples factores de riesgo para el desarrollo de aneurismas coronarios (Cuadro 2).

Cuadro 2: Factores de Riesgo para desarrollo de Aneurismas coronarios

Factor de Riesgo ODDS Intervalo de confianza p
RATIO 95%

Sexo maculino * 1.480 1.18-1.86

Neutrofilia (>68% de neutrofilos) ** 1.630 1.23-2.17

Edad menor de 1 afio * 4.250 1.73-10.45 0.003
Leucocitosis (>10,000 cels/mm3) * 33 1.980 1.21-3.26 0.011
Concentracion de hemoglobina <10g/dL* 1.450 1.15-1.82
Hipercolesterolemia * 0.982 0.948-1.017 0.308
Proteina C reactiva elevada (>13.9 mg/dL)* 1.159 1.022-1.315 0.024
Alanina aminotransferasa elevada (<50 UI/L) * 1.008 1.002-1.014 0.013
Sodio sérico bajo (<132 mEg/L) * 1.005 0.866-1.285 0.594
Potasio sérico bajo (<4 mEq/L) * 0.222 0.052-0.948 0.044
Hipoalbuminemia (<3.0 g/L) * 4.390 1.79-10.79 <0.001
Ig M sérica baja *' 0.007
Plaquetopenia * 0.969 0.959-1.020 0.497
VSG (>50 M/hr) *% 0.181
Recurrencia de la enfermedad de Kawasaki * 2.420 1.50-3.92

Poblacion hispana *° 1.280 1.01-1.63

Duracion total de la fiebre = 8 dias ** 4.052 1.151-14.263 0.0293
Tratamiento con GGIV después del 11° dia de 1.090 0.67-1.78 0.712
iniciada la fiebre *'

Plaquetosis >350 (10°/L) ¥ 1.540 0.94-2.53 0.008
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La duracion de la fiebre tedricamente refleja la severidad de la vasculitis y se ha confirmado como
una herramienta util en la prediccion de aneurismas coronarios en varios estudios. i Harada y Cols
realizaron un puntaje el cual utilizan para predecir lesiones de arterias coronarias (LAC). ' "El
riesgo de desarrollar estas lesiones es elevado si se presenta al menos cuatro de los siguientes siete
criterios: 1) leucocitosis mayor a 12.000 celss/mm?, 2) recuento plaquetario menor de 350 000
/mm®, 3) PCR elevada >3 veces del limite de normalidad, 4) Hematocrito menor a 35%, 5)
albiimina < 3,5 g/dL, 6) edad < 12 meses 7) sexo masculino. Sin embargo estos factores de riesgo
en las diferentes series estudiadas se han mostrado inconsistentes en su asociacion con anomalias
coronarias. *

Los factores de riesgo descritos como estadisticamente significativos para desarrollar aneurismas
coronarios en los pacientes mexicanos son: un intervalo mayor de 11dias entre el inicio de las
manifestaciones clinicas al diagnostico (P=0.712) (OR 1.09 IC95 0.67-1.78) y plaquetosis
(P=0.08) (OR 1.54 1C95 0.94-2.53) datos que son descritos por la Dra. Prieto en el afio 2005.

No se encontré evidencia estadisticamente significativa para: Leucocitosis, edad, sexo masculino,
nivel de hemoglobina, VSG o PCR, que se han mencionado como factores de riesgo para el
desarrollo de aneurismas coronarios en multiples estudios probablemente debido al tamafio de la
muestra. Llama la atencion en su estudio de 45 pacientes con diagnostico de EK que se
encontraron lesiones coronarias en el 45% de los casos a pesar de que el 80% de los pacientes
recibid tratamiento con GGIV datos que contrastan con las estadisticas mundiales en las que
aproximadamente del 15% al 25% de los nifios no tratados desarrollan anomalias coronarias,
incluyendo ectasia y formacion de aneurismas® e incluso el que en los pacientes tratados con
GGIV en la fase de aguda de la enfermedad solo el 5% desarrollaran aneurismas. *

En el resto de series publicadas sobre pacientes mexicanos también se ha observado una mayor

incidencia de lesiones coronarias.
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McCrindle y cols publican en el afio 2007 que los factores de riesgo para el desarrollo de
aneurismas coronarios significativos asociados con puntajes z mayores durante cualquier fase de
la evolucidn incluyen; edad menor del paciente, un intervalo mayor desde el inicio de la
enfermedad al tratamiento con GGIV, niveles séricos de IgM bajos e hipoalbuminemia.
Mencionan que a pesar de usar proporciones z los factores de riesgo determinados son similares a
los previamente establecidos por las definiciones del ministerio de salud japonés, no existieron
interacciones significativas entre estos factores de riesgo. *

Una interaccion estadisticamente significativa entre factores de riesgo solo se ha establecido para
la edad menor a un afio e hipoalbuminemia segtn lo descrito por Honkaen en el 2003. *

Otros factores de riesgo de desarrollar lesiones de arterias coronarias son la falla al tratamiento
inicial con GGIV vy la recurrencia de la enfermedad. La frecuencia de casos recurrentes es del 3%

segun la AHA y la AAP.

2.11 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial de la EK, abarca a las enfermedades caracterizadas
principalmente por erupcion cutanea, “ojo rojo” y fiebre prolongada. En México por su frecuencia
cabe destacar enfermedades como escarlatina, sindrome de Stevens-Johnson y otras reacciones
medicamentosas, sarampion, sindrome estafilocdcico de piel escaldada, sindrome de choque
toxico y artritis reumatoide En el Cuadro 3 se citan una lista de diagndsticos diferenciales con

caracteristicas clinicas semejantes a EK.

26



*Se acompafian de uveitis anterior

2.12 TRATAMIENTO

El tratamiento se basa en funcion del tiempo:

2.12.1 TRATAMIENTO A CORTO PLAZO

Durante la fase aguda el objetivo del tratamiento es reducir la inflamacion de la pared de las
arterias coronarias y prevenir la trombosis coronaria. En esta fase los nifios con EK son tratados
con una sola dosis de GGIV (2 g/Kg) y con Aspirina (80mg/Kg/dia) dentro de los 10 primeros

dias de iniciada la fiebre y si es posible en los primeros 7 dias.
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Si el paciente se demord el diagnostico mas alla del décimo dia de la enfermedad, esta indicado el
tratamiento con GGIV si persiste febril o presenta signos de actividad de la enfermedad. 24

A pesar de un tratamiento adecuado y oportuno alrededor del 5% de pacientes con EK desarrollan
al menos dilatacion coronaria transitoria y un 1% desarrolla aneurismas coronarios gigantes.*

La utilizacion de corticoesteroides en el tratamiento inicial de la EK adicionados al tratamiento
con GGIV, persiste controversial, por lo que las guias internacionales no incluyen a los
corticoesteroides dentro del esquema de tratamiento inicial, aun en los meta-analisis mas recientes
muestran que la adicién de corticoesteroides en tratamientos con aspirina y GGIV logra una
disminucion en la prevalencia de aneurismas coronarios pero, aparentemente debido a la gran
heterogeneidad metodoldgica no existe una diferencia estadisticamente significativa. **°

2.12.2 FALLA AL TRATAMIENTO

Una falla al tratamiento se define como la persistencia o recurrencia de fiebre por 36 0 més horas,
después de la administracion de la GGIV. Este cuadro lo presentan del 10% al 15% de los
pacientes con Enfermedad de Kawasaki y eso conlleva a un mayor riesgo de anomalias coronarias.
Los factores de riesgo para falla al tratamiento inicial son similares a los factores de riesgo para el
desarrollo de aneurismas coronarios. * 3464/

Las guias terapéuticas de la AHA recomiendan una segunda dosis de GGIV a 2g/Kg en
pacientes con fiebre 36 0 mas horas después de haber completado la infusion de GGIV inicial, en
la ausencia de otras explicaciones aparentes.

Los corticoesteroides han sido investigados como una alternativa a la segunda dosis de GGIV, sin
embargo la AHA recomienda usarlos solo si la fiebre persiste después del segundo bolo de GGIV

a dosis de 30mg/Kg de peso de Metilprednisolona para 2-3 hrs, 1 vez al dia, por 1 a 3 dias.i En los

ultimos afios se han reportado un aumento de casos refractarios al tratamiento inicial.
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Si el paciente persiste refractario a estos regimenes terapéuticos, existen reportes donde se han
utilizado inmunosupresores como la ciclofosfamida, el infliximab “® asi como otros
inmunosupresores como es el caso de la ciclosporina.*®

Si durante la fase aguda o subaguda existe ectasia, aneurismas pequefios o estables serd suficiente
la administracion de aspirina.

En pacientes con aneurismas coronarios gigantes, la aspirina puede ser administrada en conjunto

con otros farmacos antiagregantes y antitrombdticos como dipiridamol, heparina, warfarina o

clopidogrel para prevenir trombosis e infarto al miocardio.

2.12.3 TRATAMIENTO A LARGO PLAZO

Este tratamiento estd enfocado a aquellos individuos con aneurismas coronarios y el
objetivo es prevenir complicaciones asociadas como trombosis coronaria con posterior isquemia al
miocardio o el infarto. La presencia de un aneurisma predispone a condiciones de flujo sanguineo
anormales, condicionando un incremento de la activacion plaquetaria con el mayor riesgo de
trombosis en pacientes con aneurismas gigantes. Los regimenes antitromboéticos en pacientes con
aneurismas gigantes son dosis bajas de aspirina en conjunto con warfarina con la finalidad de
mantener el INR entre 2.0 y 2.5. Algunos expertos recomiendan sustituir warfarina por heparina
de bajo peso molecular.
El tratamiento integral depende del grado de afectacion de las arterias coronarias que se establece
con base a la estratificacidon por grupos segun el riesgo relativo de isquemia miocardica. La AHA
ha clasificado a estos pacientes dependiendo del riesgo de desarrollar infarto al miocardio en cinco

niveles de riesgo (del nivel I al nivel V).

29



2.13 ESTRATIFICACION DE RIESGO Y TARATMIENTO A LARGO PLAZO

(CUADRO 4)
ESTRATIFICACION DE RIESGO DE LOS PACIENTES CON SINDROME MUCOCUTANEO LINFONODULAR
R T Aetvidad fic 5"“'“';‘;::"“{“‘?;‘"““ P
Nivel | (Sin cambios coronarios en | Ninguno después de 6 a 8 semanas Restriccian las primeras 6 a 8 semanas | Evaluacion cardiovascular cada Safios | No se recomiendan
cualquier etapa de la enfermedad] de [ enfermedad y posteriormente
actividad fisica normal
Nivel Il (ctasis coronaria transitoria que | Ninguno después de 6 a 8 semanas Restriccidn [as primeras 6 a 8 semanas | Evaluscion cadiovascular cada 3-5afios | No se recomiendan

remite o desaparece despuds de 6 3 8
semanas)

de lz enfermedad y posteriormente
actividad fisica normal

Nivel Il (aneurisma coronario de
tamafio pequefio o medizno en una
arteria coronaria principal)

Acido acetil saliclico 3 a 5 mg/kg/da
hasta que se documente |3 regresion del
aneurisma

Para menores de 11 afos restriccion las
pimerss 6 a & semanas de la
enfermedad y posteriormente actividad
fisica normal. De 11 a 20 afios de edad la
restriccion de | actividad fisica debe
guiarse por una prueha de estrés de [a
funcidn cardiaca o un gamagrema
perfusorio. Evitar deportes de contacto y
de alto impacto mientras reciban
medicacin  antiplaquetaria  por
riesgo de sangrado

Evaluacion  cardiovascular  anual con
ecocardiograma,  electrocardiograma, y
waliacion  de  los  factores
cardiovasculares de riesgo. Evaluacion con
prueba de estrés de Ia funcion candiaca o
un gamagram perfusorio, dos alafio.

Angiografia si algin estudio no invasive
sugiere isquemia

Nivel IV (aneurisma coronario grande o
gignte 0 mikiples  complejos
aneurismaticos en ki misma arteria
coronaria sin obstruccion)

Tratzmiento antiplaquetario por fargo
tiempo y warfarina (meta: INR 2.0:2.5)
o heparina de bajo peso molecular
(meta: llevar el factor Xa a niveles 0.5-
10 UfmL). En caso de aneurismas
gigantes combinar warfarina y heparina

Se debe evitar los deportes de
contacto 6 alto impacto debido al
resgp  de  sangrd; kR
recomendacion de otras actividades
fisicas se basard en [a prueba de
estrés y en la evaluacion con
gamagama  de R perfusion
miocardica

Evaluacion cardiovascular cada seis meses
ton ecocardiograma, electrocardiograma,
y evaluacion anual con prueba de estrés
de b funcion cardiaca/gammagrama
perfusaria,

Primera angjografia 6 a 12 meses o tan
promto coma este indicada dinicamente.
Repetir |2 angiografia i algln
estudio no invasivo, 3 clinica o
[aboratorio sugiere isquemia. En
algunas circunstancias repetir [a
angiografia en forma electiva

Nivel V (obstruccidn de  arterizs

Tratamiento a largo plazo con acido

Se debe evitar los deportes de

Evaluacion cardiovascular semetral con

Se recomienda angiografia para evaluar

Coronarias) acetl salicico 3 dosis bajas, o | contacto 6 lto impacto debido a ecocardiograma,  electrocardiograma. | las opciones terapéuticas
heparina de bajo peso molecular si esgo  de  sangrado; B Evaluacin anual con prueba de estrés de
pesten o5 avuras - QEEE. | reqomendaion de otras acthidades | °  ocin e/ gammagna
Conserar 0 e bet hhquhm fisicas se basard en la prueha de pesr.
pard reducir el consumo de oxigeno
miocardico estiés y en el resultado el
gamagrama  de R perfusion
miocdrdica
AHA.  Diagnosis, ~ Treatment,  and  long-Tem  Management  of  Kawasaki  Disease.  Circulstion.  2004;110:2747-2771.
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2.14 PRONOSTICO
Aproximadamente el 15-25% de los nifios no tratados desarrollan anomalias coronarias,
incluyendo ectasia y formacion de aneurismas incluso de los pacientes tratados con GGIV en la

fase de aguda de la enfermedad 5% desarrollaran aneurismas y el 1% aneurismas gigantes.

Por angiografia se describe que entre el 50% al 67% de los casos presentan regresion de las
lesiones coronarias dentro del primer o segundo afio de la enfermedad (a excepcion de los
pacientes con aneurismas gigantes que por lo general no muestran regresion); 25% presentan
disminucion del tamafio de aneurismas, con 0 sin estenosis coronaria; el 15% retroceso de
aneurismas pero con estenosis coronaria y 10% presentan irregularidades de los vasos coronarios
pero sin estenosis. En seguimientos a largo plazo, se estima que 40% de los pacientes con
aneurismas persistentes y estenosis coronaria desarrollaran infarto de miocardio. El porcentaje de
nifios con EK que desarrollaran aneurismas gigantes es variable, reportdndose valores de entre 1 a
4%, con una mortalidad elevada en el primer afio de establecida la enfermedad.

Actualmente es posible que al contar con puntajes z y con criterios que son mas sensibles en la
deteccion de lesiones se sugiere que estos pacientes deben ser evaluados de manera cercana por el
riesgo de aterosclerosis y enfermedad cardiovascular temprana. *2

Sin embargo a pesar de un inicio adecuado de tratamiento en la fase aguda, el prondstico no ha
mejorado en todos los pacientes de manera paralela, por lo cual los investigadores han sospechado

que existen factores de riesgo durante la evolucién de la EK para desarrollar complicaciones.
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3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Actualmente la Enfermedad de Kawasaki es considerada una causa importante de cardiopatia
adquirida en poblacion pediatrica, con una tasa de incidencia de 40 a 150 casos por 100,000 en
menores de cinco afios anualmente en raza asiatica, mientras que en Latinoamérica se reportan 3
casos por 100 000 nifios menores de 5 afios al afo; sin embargo en México no existen reportes,
por lo cual esto se considera un problema de salud; debido a que existe un subregistro
considerable de esta enfermedad; ademas los articulos hasta ahora publicados en poblacién
mexicana reportan mayor frecuencia de lesiones coronarias y no se conoce su causa debido que se
han reportado tamafios de muestra pequefios y no han analizado la interaccion de sus factores de
riesgo.

4. JUSTIFICACION

La Enfermedad de Kawasaki actualmente es la principal causa de cardiopatia adquirida en los
nifios de nuestro pais tras haber desplazado a la fiebre reumatica. Esta enfermedad presenta una
morbilidad elevada a corto y largo plazo con una mortalidad elevada por infarto agudo al
miocardio. Ademas se ha visto que mas del 50% de los aneurismas gigantes desarrolla un Infarto
Agudo al Miocardio debido a lesion estendtica severa de 2 o0 3 vasos, asi mismo el 73% de éstos
ocurren durante el primer afio de inicio de la enfermedad. Se ha descrito que 0,5 a 2% de
mortalidad es ocasionada principalmente por el compromiso coronario.

El Aneurisma coronario es la principal causa de morbimortalidad en nifios con Enfermedad de
Kawasaki. Pacientes que no presentan afectacion coronaria, la recuperacion es completa y sin
secuelas aparentes.

La importancia de la realizacion de este estudio radica en que en esta enfermedad existen factores
que favorecen el desarrollo de lesiones coronarias; la identificacion de ellos en nuestros pacientes,
asi como relacionar la presencia de éstos con el desarrollo de complicaciones graves de la

32



enfermedad de Kawasaki nos permitird conocer qué pacientes tendran un mayor riesgo de
presentar las complicaciones propias de este padecimiento como los aneurismas gigantes o la
isquemia miocardica para asi poder generar programas de atencién oportuna, con disminucién de
los costos de atencion intrahospitalaria y finalmente mejorar la evolucion natural de esta

enfermedad en nifios mexicanos.
5. OBJETIVO GENERAL

Conocer el numero y caracteriticas clinicas y de laboratorio de los pacientes que desarrollaron
complicaciones graves en la etapa aguda y en la subaguda de la Enfermedad de Kawasaki en el

Instituto Nacional de Pediatria

6. HIPOTESIS

Al ser un estudio descriptivo y observacional, no requiere de hipotesis
7. MATERIAL Y METODOS

7.1 METODOLOGIA DE LA BUSQUEDA
Palabras clave utilizadas
Sindrome de Kawasaki, Enfermedad de Kawasaki, Factores de riesgo y Kawasaki, lesiones
coronarias, aneurismas coronarios, ectasia coronaria.
Bases de datos consultadas
Pubmed, Imbiomed, Artemisa, Embase, Medigraphic, Biblioteca Cochrane y MDConsult.
Periodo de la busqueda: 1995-2010.
Criterios de inclusién
e Humanos
e Edades: nacimiento hasta adolescencia.
e Tipo de articulos: pruebas clinicas, guias practicas, aleatorizados controlados, revisiones,

pruebas clinicas controladas, pruebas clinicas fase I, II, 1l y V.
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7.2 TIPO Y DISENO GENERAL DEL ESTUDIO
Es un estudio observacional, transversal, retrospectivo y descriptivo
7.3 UNIVERSO DE ESTUDIO
Poblacion Objetivo: Pacientes con diagnostico de Enfermedad de Kawasaki.
Poblacion Elegible: Pacientes de cualquier sexo, de 1 mes a 18 afios que hayan acudido a
Instituto Nacional de Pediatria con el diagnostico de Enfermedad de Kawasaki en el periodo
comprendido de 1995 al afio 2010.
7.4 CRITERIOS
CRITERIOS DE INCLUSION
1) Pacientes de cualquier sexo.
2) Edad comprendida entre 1 mes a 18 afios.
3) Con diagnéstico de Enfermedad de Kawasaki en la etapa aguda y subaguda de la
enfermedad.
4) Atendidos por el servicio de cardiologia del INP en el periodo del afio 1995 al afio 2010.
CRITERIOS DE EXCLUSION
1) Pacientes con presencia de otra enfermedad de la cual se conozca interactie con la
aparicion de aneurismas coronarios:
a) Sindrome de Stevens-Johnson
b) Sindrome de Reiter.
c) Enfermedad post-infecciosa mediada por complejos
d) Sarcoidosis
e) Lupus eritematoso sistémico.

f) Enfermedad de Behcet
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CRITERIOS DE ELIMINACION

1) Trasladados a otro hospital por cualquier razon

2) Altas voluntarias

7.5 DEFINICION DE VARIABLES

En el cuadro 5 se definen tanto las variables dependientes como las independientes

que utilizaremos para la realizacion de este estudio.

Cuadro 5: DEFINICION DE VARIABLES

e Variables dependientes

Aneurisma

Coronario

Un aneurisma corresponde a un
segmento de arteria coronaria que
forma una protuberancia en el trayecto
normal de la arteria observado por el

25

ecocardiografista. También se

definird como aneurisma coronario si
el didmetro interno de un segmento
coronario periférico es > 1.5 el
interno  del

didmetro segmento

adyacente. 2%

Cualitativa

Nominal

Dicotdmica

Si/No

Aneurisma

Gigante

Diametro de la arteria coronaria en

cualquier segmento > 8 mm

Dicotomica

mm

Si/No
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Estenosis

Coronaria

Las lesiones tipo estenosis se
clasifican en 3 grupos: oclusion (100%
obstruccion), estenosis segmentaria o

estenosis localizada %°

Cualitativa

Nominal

Si/No

Insuficiencia

Cardiaca

De acuerdo a la forma tradicional
como el estado en el cual el corazon es
incapaz de bombear la cantidad de
sangre necesaria para suplir las
necesidades del organismo. En general
se acepta que la falla cardiaca se inicia
a partir de un evento indice que
produce una disminucion en la

capacidad de bomba del corazén.

Cualitativa

Nominal

Si/No

Choque

Cardiogénico

De acuerdo a lo descrito por la AHA,
lo podemos definir como un estado de
disfuncion circulatoria aguda que
resulta en un fallo en la entrega de
suficiente oxigeno y nutrientes a los
tejidos para asi satisfacer sus
necesidades metabdlicas.

Es un sindrome clinico causado por
una anormalidad cardiaca primaria que

resulta en la disminucién de la tension

arterial asi como del flujo sanguineo

Cualitativa

Nominal

Si/No
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tisular. La forma clinica mas aceptada
para definirlo es una tension arterial
sistélica menor de 90mm Hg y
manifestaciones del flujo alterado
como: gasto urinario menor de 20ml/H
(oliguria), estado de conciencia
alterado y vasoconstriccion periférica
(extremidades frias). Su causa mas
comun el infarto agudo al miocardio

asi como las miocardiopatias.

Derrame

Pericardico

Es la principal complicacién de la
pericarditis, que consiste en la
presencia de liquido en el espacio
pericardico por arriba de 50 ml en el
saco pericardico, que puede dar lugar
al tamponade cardiaco si la
acumulacién del liquido se da de
forma subita. EI Derrame Pericardico
puede ser secundario a infecciones,
falla cardiaca congestiva y algunas

enfermedades neoplasicas.

Cualitativa

Nominal

Si/No

Isquemia

La cardiopatia isquémica engloba a un amplio espectro de situaciones clinicas, desde la

angina estable hasta la muerte subita. La isquemia ocurre cuando hay una pobre perfusion

de las células miocérdicas por una placa de ateroma, tras la reduccién total o parcial de la
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luz de una o varias arterias, tienen lugar una serie de alteraciones conocidas como la
“cascada isquémica”. A los 10 segundos de la interrupcion del flujo sanguineo se inician
las alteraciones metabdlicas, siguiendo alteraciones en la contractilidad miocardica

(primero disminuye la funcion diast6lica y después la funcién sistolica) y finalmente

Infarto
Agudo del

Miocardio

Representa la manifestacion mas significativa de la cardiopatia isquemia, que se
presenta cuando se produce una necrosis del musculo cardiaco como
consecuencia de una isquemia severa.

Esta vinculado a la presencia de anomalias coronarias. Su manifestacion clinica es
diferente a la del adulto. La forma de presentacion es variada, inespecifica, y en ocasiones
de diagnostico dificil. En nifios grandes puede presentarse con dolor toracico. En la
mayoria se presenta durante el suefio o el reposo y en ocasiones es asintomatico. Puede
ser causa de muerte subita.

Las manifestaciones electrocardiograficas y los cambios en las enzimas cardiacas son
tipicas.

Es mas frecuente en la fase subaguda de la enfermedad, momento de mayor frecuencia de
aneurismas coronarios, pero también se puede presentar en la fase aguda o en etapas mas

tardias.

e Variables independientes

Unidad
Variable Definicion Categoria Escala de
medicion
Sexo Condicion organica que distingue al | Nominal - Masculino
macho de la hembra en los seres /
humanos, los animales y las plantas Femenino
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Edad Tiempo de existencia desde el nacimiento | Cuantitati | Calendario Meses

va
continua
Pacientes - Si/ No
menores
de 1 afio

7.6 RECURSOS MATERIALES
Expedientes clinicos

8. RESULTADOS

En nuestro estudio realizado con 203 pacientes mexicanos de 1 mes a 18 afios atendidos en el INP
en el periodo comprendido del afio 1995 al afio 2008, pudimos encontrar que solo 8 de ellos, es
decir el 3.94%, presentaron una recaida y que Unicamente 2 pacientes (0.98%) presentaron dos

recaidas. (Gréfica 1).

Pacientes que tuvieron alguna recaida durante la enfermedad de
Kawasaki

B pacientes 2 pﬁ{ientes

H Mo Recaida
H 1 Racida

i 2 Reacidas

Grafica 1 Muestra el nimero de pacientes mexicanos de 1 mes a 18 afios atendidos en el
INP en el periodo comprendido del afio 1995 al afio 2008 con diagndstico de enfermedad de

Kawasaki que presentaron alguna recaida.

39



Otros datos importantes obtenidos en este estudio fue la media de la edad de presentacion
asi como el peso promedio de los 203 pacientes. La edad promedio de presentacion de la
enfermedad de Kawasaki fue de 32.2 meses con un rango de 1 a 180 meses. El peso promedio de

los 203 pacientes fue de 13.4kg (rango 0.5 a 64KkQ).

Otro punto importante de destacar en los resultados encontrados en nuestro estudio fueron los
porcentajes de presentacion de la enfermedad de Kawasaki dependiendo del género. En nuestro
estudio encontramos que el género en el que con mayor frecuencia se presenta enfermedad de
Kawasaki es el masculino, ya que 132 nifios la presentaron (65.02%) y tan sélo 72 fueron las nifias
afectadas (35.4%), como se muestra en la grafica 2.

Porcentaje de presentacion de la enfermedad deKawasaki segun género

70.00%

65.02%
50.00%
50.00%
40.00%
@

35.4% Niiias
3000% Nifios
20.00%
10.00%

0,00 e e
) Nifias Nifos

Gréfica 2: Muestra el porcentaje de presentacion de la enfermedad de Kawasaki de
acuerdo al género en 203 pacientes mexicanos de 1 mes a 18 afios atendidos en el INP en el

periodo comprendido del afio 1995 al afio 2008 con diagnostico de enfermedad de Kawasaki.
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En cuanto al inicio de manifestaciones al diagndstico de los 203 pacientes, fue en un
promedio de 10 a 15 dias (en un rango de 4 a 30 dias). La fiebre se presentd en el 100% de los
pacientes; sélo 174 pacientes presentaron conjuntivitis (85.71%). Por otra parte, el exantema
estuvo presente en el 90.14% de los pacientes (183). En cuanto a las alteraciones en extremidades
asi como edema, hiperemia o descamacion se presentaron en menor porcentaje que el exantema y
la conjuntivitis, estando sélo en 163 (80.29%)) pacientes. Ahora bien, en tanto a las alteraciones
orales, después de la fiebre, fue la segunda manifestacion clinica mas frecuente al momento del
diagndstico ya que 196 pacientes las presentaban (96.55%). Finalmente las adenopatias fueron la
manifestacion clinica menos frecuente a la hora de realizar el diagnéstico de enfermedad de

Kawasaki puesto que solo estuvo en el 70.93% (144) de los pacientes. (Gréfica 3).

Porcentaje de presentacion de las manifestaciones clinicas en la
enfermedad de Kawasaki

100% |
90% 1
B0% |
70% 7 - M Fiebre
60% 1 _
50% 1 W Conjuntivitis
40% Exantema
30% |
20% W Alt. Extremidades
10% -?,-*' — m Alt. Orales
0% - T T T T T T
Adenopatias
A o = @ o B -
'@F "i.."‘:i\ “-..'z"d} b"&b i.% '11?
“« 1&‘2‘ "Er{k ‘5} 2 ::.Q
= % s
Tl
o

Gréafica 3: Que muestra el porcentaje de cada una de las manifestaciones clinicas
encontradas en 203 pacientes mexicanos de 1 mes a 18 afios atendidos en el INP en el periodo

comprendido del afio 1995 al afio 2008 con diagndstico de enfermedad de Kawasaki.
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En cuanto a la forma de presentacion de la enfermedad de Kawasaki, en la mayoria de los casos
se present6 de forma tipica ya que sélo en 29 pacientes, es decir en 14.28% de los pacientes, se
presentd de manera atipica.

En cuanto a los resultados de laboratorio, el promedio de la hemoglobina fue de 11.3gr/dL (rango
de 3.5-14.9), los leucocitos estuvieron en promedio de 15,230 con un rango de 74-48,400 y las
plaquetas estuvieron en promedio de 434,400.5 (8,400-1, 354,000), la VSG tuvo un promedio de
46.2 (4-125), PCR estuvo en promedio en 9.1 (0-51.9), mientras que la albdmina estuvo en
promedio en 2.8, con un rango de 0.85-4.4. En cuanto a los electrolitos, el sodio estaba en
promedio de 134.9 mEq||/L (127-151) y el potasio estuvo en promedio 4.8 mEg/L (2.8-5.55). Las
pruebas de funcién hepéatica también fueron medidas, resultando la AST con un promedio de 61.8
(13.489) y la ALT en 63.4 con un rango de 9-328. Finalmente la DHL estuvo en 270.8 con un
rango de 31-765.

Ahora bien, en cuanto a las complicaciones graves de la enfermedad de Kawasaki encontradas en
este estudio la de mayor importancia fue la muerte en 2 pacientes (0.98%). Todos los pacientes
que sufrieron insuficiencia cardiaca, tuvieron pericarditis o derrame pericérdico. El total de los
pacientes que tuvieron alguna complicacién grave fueron 28, es decir, el 13.79%.

Las complicaciones que se presentaron fueron: isquemia (infarto agudo al miocardio) en 4
(1.97%) pacientes, pericarditis en 12 pacientes (5.91%), derrame pericardico en 10 pacientes
(4.92%), insuficiencia cardiaca en 15 pacientes (7.38%) y finalmente aneurismas gigantes en 9
pacientes (4.43%), de los cuales 6 fueron en la coronaria izquierda (2.95%) y 3 en la coronaria

derecha (1.47%). (Grafica 4)
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Porcentaje de pacientes que presentaron complicaciones graves de la enfermedad

de Kawasaki
45 .00%
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25.00% M Muerte
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Gréfica 4: En esta gréafica se muestra el porcentaje de cada una de las complicaciones
graves encontradas en 203 pacientes mexicanos de 1 mes a 18 afios atendidos en el INP en el
periodo comprendido del afio 1995 al afio 2008 con diagnostico de enfermedad de Kawasaki.

Siendo los aneurismas coronarios los de mayor frecuencia.

Porcentaje de Aneurismas Coronarios

B Aneurismas Coronaria
lzquierda

B Aneurismas Coronaria
Derecha

En la grafica 5 se muestra que los aneurismas de la coronaria izquierda son mas frecuentes

que los de la coronaria derecha con una relacion 2:1
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9. ANALISIS Y DISCUSION DE RESULTADOS

Una vez que ya hemos recabado y mostrados los resultados obtenidos, es importante comparar
nuestros resultados con los establecidos en nuestra literatura consultada.

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis generalizada que afecta preferentemente a vasos de
pequefio y mediano calibre, en México y en el mundo no se cuenta con técnicas diagnosticas que
faciliten el diagndstico de esta enfermedad por lo que basicamente el diagnostico es clinico. Pese a
que en nuestro pais no contamos con literatura médica confiable sobre la incidencia de la
enfermedad de Kawasaki, sabemos que con los afios ha ido incrementando y no precisamente
porque asi lo sea si no porque actualmente son mas los casos que se registran. De acuerdo a un
estudio realizado en centro de especialidades en Veracruz, la prevalencia de la enfermedad de
Kawasaki es de 0.42%, es decir, 15 de 3,561 nifios egresados de los servicios de pediatria.
Actualmente la enfermedad de Kawasaki ha desplazado en la fiebre reumatica como principal

causa de cardiopatia adquirida en nifios segun lo descrito por Quezada-Chavarria.

El primer caso reportado de la enfermedad de Kawasaki en México fue en 1977. En nuestro pais
las estaciones en las que mas se presenta la enfermedad de Kawasaki es en invierno y primavera,
tal como lo reporta del CMN siglo XXy Quezada- Chavarria en las guias clinicas de la Secretaria
de Salud. En nuestro estudio pudimos comprobar que el género masculino es el que con mayor
frecuencia es afectado en la enfermedad de Kawasaki tal y como lo reporta el Dr. Cuenca del
hospital de Méalaga en su articulo, Gil Veloz y Flores en su articulo de cardiologia clinica asi como
las guias clinicas de la Secretaria de Salud. La forma de presentacion méas frecuente de la
enfermedad de Kawasaki es la tipica, resultando ésta en el 85.8% de nuestros pacientes, a
diferencia del 95% que tuvieron Gil Veloz y Flores; mientras que las guias clinicas de la SSA

establecen hasta 10% la presentacion de la enfermedad de Kawasaki de forma atipica.
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El grupo etario més afectados fueron los nifios menores de 5 afios, siendo en nuestro estudio la
edad promedio de 2 afios con 6 meses los més afectados, hallazgos que difieren de lo establecido
en las guias clinicas de la Secretaria de Salud, ya que en éstas, la edad promedio es de tres afios
con un mes. La etiologia de la enfermedad de Kawasaki es aun desconocida; sin embargo se ha
relacionado con la infeccion por Epstein Barr, estafilococo y estreptococo asi como Parvovirus

B19, entre otras segun lo descrito por el Dr. Cuenca.

De acuerdo a la American Heart Association, existen criterios diagnosticos para la enfermedad de
Kawasaki aceptados mundialmente; estos incluyen: fiebre persistente de mas de 5 dias de
evolucidn sin causa aparente que se acompafia de exantema polimorfo no vesiculoso, adenopatias
cervicales no supurativas, inyeccion conjuntival no exudativa, alteraciones orales tales como
eritema de boca y faringe, lengua aframbuesada y labios rojos y fisurados, manos y induracién de
manos Yy pies con eritema y edema que se acompafia de descamacion periungueal y surcos
transversales profundos en las ufias sobre todo en la fase de convalecencia secundarios a la
detencién del crecimiento de la ufia por el dafio de la propia matriz ungueal durante el proceso
inflamatorio en la fase aguda de la enfermedad de Kawasaki. De nuestros pacientes, el 100% cursé
con fiebre al igual que los pacientes de Quezada-Chavarria, en cuanto al exantema, en el 100% de
sus pacientes se presentd, mientras que en nuestro estudio s6lo el 90% lo padecieron, en tanto a las
alteraciones orales, los hallazgos fueron semejantes, ya que sélo 4% mas de sus pacientes las
presentaron en comparacion con los nuestros. Algo similar sucedi6 con la inyeccion conjuntival,
ya que fue un hallazgo encontrado en el 85% de nuestros pacientes y el 88% de los estudiados por

Quezada-Chavarria.
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Segun las practicas clinicas de la Secretaria de Salud, el signo clinico mas importante es la fiebre
de 39°a 40° que no remite con la administracion de antibioticos. Son poco mencionadas las
manifestaciones clinicas gastrointestinales como la afeccion hepética asi como la distension
alitiasica de la vesicula biliar manifestada por elevacion de las transaminasas y dolor en
hipocondrio derecho respectivamente.

En nuestro estudio, se realizaron mediciones de las pruebas de funcionamiento hepatico,
resultando la AST con un promedio de 61.8 y la ALT en 63.4, lo que demuestra que algunos de
nuestros pacientes tuvieron afeccion hepética.

Existen otras manifestaciones clinicas que no se incluyen en los criterios diagnésticos de la AHA,
pero que representan complicaciones importantes de la enfermedad de Kawasaki, ya que
incrementan de forma importante el riesgo de mortalidad en los nifios que las padecen. De acuerdo
a las guias clinicas de la SSA, éstas son: miocarditis en un 50% de los casos, derrame pericérdico,
presentandose hasta en el 30% de los casos, afeccién valvular en menos del 1% asi como
arritmias. Ahora bien, pese a que los hallazgos de laboratorio encontrados en esta enfermedad no
son especificos, la mayoria de los pacientes presenta leucocitosis con aumento de las formas
inmaduras, anemia normocitica, normocromica, ademas hay aumento de los reactantes de fase
aguda como la velocidad de sedimentacion globular, la proteina C reactiva, LDH. Nuestros
hallazgos de laboratorio fueron similares a los reportados por Quezada-Chavarria. Segun las guias
clinicas de la SSA, refieren que un nivel de albumina por debajo de 3.5 g/dL, es un factor de
riesgo para el desarrollo de aneurismas.

Ahora bien, en cuanto a la afeccion coronaria, Cuenca menciona que el porcentaje de afeccion
asciende al 20%; sin embargo en las series reportadas en Mexico por Sotelo y Quezada, ascienden

al 30 y 36% respectivamente; estos reportes difieren ligeramente de los resultados obtenidos en
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nuestro estudio, ya que el 40.39% de nuestros pacientes tuvieron afeccion de las coronarias, siendo
la coronaria izquierda la més afectada.

Los pacientes que con mayor frecuencia presentan aneurismas de las coronarias son los menores
de un afio de edad y los mayores de ocho afios, asi como aquellos que cursan con fiebre por mas
de 10 dias y en los nifios que persisten con sintomas tras haber recibido tratamiento con
inmunoglobulinas.

De acuerdo a lo descrito por Cuenca y Gil Veloz y Flores, el 50% de los aneurismas no gigantes
suelen involucionar después de uno a dos afios; sin embargo puede haber estenosis de las
coronarias por fibrosis del vaso. Por otra parte, sin un tratamiento adecuado el desenlace final es la
isquemia miocéardica e incluso la muerte subita en algunos pacientes.

La mortalidad de la enfermedad de Kawasaki en nuestro estudio fue de 0.98%, hallazgos que

difieren de los reportados por Cuenca.

Existen otras formas de ayudarnos a diagnosticar algunas de las complicaciones de la enfermedad
de Kawasaki, dos de ellas son el electrocardiograma y el ecocardiograma. Con el apoyo de ambos
estudios de gabinete, se ha incrementado el diagnostico de isquemia miocardica y de aneurismas y
con ello su registro en la literatura médica. De acuerdo a lo descrito por Chee Wen Terence, el
ecocardiograma es la primera prueba diagnostica dentro del protocolo cardioldgico de un paciente
con enfermedad de Kawasaki; segin Cuenca y Terence, con el ecocardiograma podremos conocer
la anatomia coronaria pero lo que mas nos importa en la enfermedad de Kawasaki es conocer la
funcién ventricular, la funcion valvular y pericardio, sobre todo para descartar derrame del mismo.
Con el ecocardiograma podemos clasificar a los aneurismas segin su morfologia en saculares o
fusiformes e incluso por su tamafio en pequefios en menores de 5 mm, medianos cuando miden

entre 5-8mm o gigantes cuando miden méas de 8 mm de diametro. Otra herramienta importante
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usada en el protocolo cardioldgico de un paciente con enfermedad de Kawasaki segun Terence, es
el uso de la medicina nuclear, ya que con ella podemos conocer el porcentaje del tejido cardiaco
que realmente esta siendo perfundido.

Las guias clinicas de diagnoéstico y tratamiento de las SSA, establecen que algunas de las
enfermedades con las que es debido hacer un diagndstico diferencial son las exantematicas,
infecciones por estreptococo pyogenes, infecciones virales por Epstein Barr, reacciones

medicamentosas como el sindrome de Steven Johnson.

La piedra angular del tratamiento de la enfermedad e Kawasaki es la administracion de la
inmunoglobulina G de forma intravenosa; de acuerdo a las guias clinicas de diagndstico y
tratamiento de las SSA, la administracion de la inmunoglobulina G disminuye significativamente
la presencia de aneurismas coronarios hasta en un 95%. Ademas en ellas se refiere que se han
visto mejores resultados con la administracion de 2g/kg en dosis Unica comparado con la
administracion de 400mg/kg/dia por 5 dias. La eficacia de la inmunoglobulina G es mayor cuando
se administra en los primeros7 a 10 dias de haber iniciado la fiebre. Son pocos los estudios que
evallan la poca utilidad de la inmunoglobulina G posterior a 10 dias del inicio de la fiebre; sin
embargo se ha visto que tienen mejor prondstico los pacientes que reciben el tratamiento dentro de
este periodo de tiempo comparado con aquellos en quienes lo reciben después de los 10 dias o que
incluso no lo reciben. Por otra parte no se ha visto mayor eficacia cuando se combina la
administracion de la inmunoglobulina G con esteroides; éstos ultimos si disminuyen la fiebre pero
no se ha visto que disminuyan la incidencia de aneurismas coronarios. El esteroide de eleccion es

la metilprednisolona 30mg/kg/dia en infusion por tres dias.
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En aquellos pacientes que presentan falla al tratamiento inicial o que la fiebre no cede después de
36 horas de haber administrado la inmunoglobulina, se recomienda la administracion de 2g/kg
dosis unica mas infusion continua de 12 horas.

Otra alternativa de tratamiento es la administracion de ASA 100mg/kg/dia en 4 dosis por 14 dias

aunado obviamente a la administracion de la inmunoglobulina.

Segun Gil Veloz y Flores, los paciente se pueden clasificar en 5 niveles dependiendo del riesgo
que tengan para padecer isquemia miocardica; esta clasificacion permite individualizar el
tratamiento y el seguimiento de los paciente para asi disminuir el riesgo de trombosis. En los
pacientes con nivel 1, no se recomienda el uso de antiplaquetarios ni cateterismo el seguimiento
es cada 5 afios, mientras que los pacientes con nivel 2 quienes cursaron con alteraciones
transitorias, es decir que desapareen en 6 a 8 semanas, sélo se recomienda seguimiento cada 3
afios. Los pacientes que presentaron un aneurisma pequefio, son considerados como nivel 3 y en
ellos se administra ASA hasta la remision del mismo y seguimiento cada afio. Los pacientes
clasificados como nivel 4, es decir, con presencia de uno 0 mas aneurismas gigantes, deben ser
tratados con ASA y heparina de bajo peso molecular, ademas la actividad fisica intensa no esta
recomendada, por otra parte, se recomienda se les realicen cateterismos cada 12 meses y
seguimiento cada 6. Por ultimo, los pacientes clasificados como nivel 5 son aquellos con una
obstruccion coronaria confirmada y que es obligatorio la administracion de ASA y un
anticoagulante a largo plazo, estos pacientes requieren del uso de un beta bloqueador para
disminuir el consumo de oxigeno. La actividad fisica se evalGa con pruebas de estrés e imagenes

de perfusion miocardica.
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10. CONCLUSIONES

Actualmente la enfermedad de Kawasaki es la principal causa de cardiopatia adquirida en nuestros
nifios mexicanos, es por ello que radica la importancia de haber realizado nuestro estudio. Desde
el primer caso reportado por Rodriguez en 1977, se han logrado diagnosticar de forma precoz mas
casos de esta patologia y con ello administrar oportunamente el tratamiento correspondiente para

disminuir las complicaciones propias de esta enfermedad.

Sabemos que la enfermedad de Kawasaki es una vasculitis generalizada que se presenta con
mayor frecuencia en invierno y primavera, siendo mas frecuente en varones, sobre todo en
menores de 5 afios, cuyo cuadro clinico se caracteriza por fiebre persistente por mas de 5 dias de
dificil control acompafiada de alteraciones orales como: fisuras y enrojecimiento asi como lengua
aframbuesada, eritema y descamacién de palmas y plantas, ademas hay presencia de inyeccién
conjuntival y de adenopatias no supurativas, entre otras manifestaciones; esta vasculitis afecta de
forma importante el corazon, ya que dentro de sus complicaciones mas letales se encuentran los
aneurismas gigantes e incluso muerte stbita secundaria a isquemia miocardica. Es por ello que es
de vital importancia un diagndéstico certero y precoz.

Bien sabemos que el diagnostico es basicamente clinico, no existen pruebas diagnosticas
especificas, entonces, si nosotros reconocemos el cuadro clinico al enfrentarnos ante un paciente

con enfermedad de Kawasaki, serd mejor el prondstico de estos nifios.

Es importante mencionar que en nuestro medio, los aneurismas coronarios se presentan con mayor

frecuencia comparados con los reportados en la literatura mundial, lo que traduce que carecemos

de medidas para hacer un mejor diagndstico o incluso administrar el tratamiento en la fase aguda.
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Recordemos que hasta el 50% de los pacientes que presentaron aneurismas coronarios y recibieron
un tratamiento adecuado, tuvieron remisién de los mismos.

Para el diagnostico nos podemos apoyar con estudios de laboratorio. Por otra parte no olvidemos
que en estos pacientes es obligado realizar un ecocardiograma  que nos permita valorar la
anatomia de las coronarias y sobre todo la funcion ventricular. Una vez que el paciente se
encuentra estable, se sugiere realizar estudios de medicina nuclear para valorar la perfusion
cardiaca.

En cuanto al tratamiento sabemos que el de eleccion es la gammaglobulina 2g/kg dosis Unica.

En ocasiones se utiliza un esquema combinado con esteroides, sin embargo no se ha observado
mayor eficacia. Cuando se sospecha de lesidon coronaria se debe administrar temporalmente acido
acetilsalicilico.

Recordemos la importancia de estadificar a nuestros pacientes de acuerdo al nivel correspondiente

para individualizar su tratamiento y seguimiento y asi garantizar un mejor prondstico.
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