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Resumen

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis sistémica que habitualmente
cursa con signos vitales estables. EI choque rara vez ocurre en estos casos, pero
puede ocurrir en la fase aguda de EK. Este reporte describe una nifia de 10 meses
de edad con sindrome de choque toxico por enfermedad de Kawasaki, se
presentd con fiebre persistente, inyeccion conjuntival y una erupcion cutanea
polimorfica, con dilatacion coronaria por ecocardiografia, y sindrome de shock
toxico por enfermedad de Kawasaki. El estado hemodinamico del paciente mejoro
notablemente con la terapia de inmunoglobulina. EIl reconocimiento temprano de
esta entidad representa un reto y el retraso en el diagnostico puede aumentar el

riesgo de anomalias de las arterias coronarias, disfuncion cardiaca y muerte.



Abstract

Kawasaki disease (KD) is a systemic vasculitis which regularly presents with stable
vital signs. Shock rarely occurs in such cases, but it may occur in the acute phase
of KD. This report describes a 10-month-old girl with KD shock syndrome (KDSS)
who presented with persistent fever, injected conjunctiva, a polymorphic skin rash,
echocardiography indicating coronary artery dilatation, and shock. The patient's
haemodynamic status markedly improved with immunoglobulin therapy. Early
recognition of KDSS can be challenging; however, delay in diagnosis can increase

the risk of coronary artery abnormalities, cardiac failure and death.



Introduccion

La enfermedad de Kawasaki (EK) descrita originalmente por T. Kawasaki en 19671
es la segunda vasculitis mas comun en la infancia. Se manifiesta por un sindrome
febril asociado a inflamacién vascular de medianos vasos, su curso en general es
auto limitado, dura en promedio 12 dias sin tratamiento. Sin embargo, las
complicaciones tales como aneurismas de las arterias coronarias (AC), deplecion
de la contractilidad cardiaca, insuficiencia cardiaca, infarto de miocardio, arritmias y

oclusion arterial periférica pueden representar una alta morbilidad y mortalidad. Es

1,2,9.
la causa mas frecuente de cardiopatia adquirida en la nifiez.

La enfermedad de Kawasaki (EK) representa la causa mas comun de cardiopatia
adquirida en la edad pediatrica y se traduce en un dafio permanente a las arterias
coronarias hasta en el 25% de los nifios no tratados. Sin embargo, la inestabilidad

hemodinamica durante la fase aguda de la enfermedad, no relacionada con la

- -7 . - . d 2
infusion de inmunoglobulina intravenosa (IGIV), es poco comun.

Se desconoce la incidencia mundial de EK. En Japdn se estima 200 casos por
cada 100,000 menores de 5 afios.> En EE. UU. se reportan hasta 20 casos anuales
por cada 100,000° nifios menores de 5 afios; en México el primer caso de EK fue
descrito por Rodriguez en 1977°, a partir de ese momento se continuaron reportes

mexicanos.

Se define al Sindrome de choque toxico por enfermedad de Kawasaki (CTK) como
la presencia de la entidad clinica mas hipotension sistdlica o signos clinicos de
mala perfusion, cambios en el estado mental no considerados por otras
condiciones. ®

Se considera hipotension a la caida de la tension arterial sistolica por edad
(lactantes 0 -28 dias de edad, <60 mm Hg; nifios de 1-12 meses de edad, <70 mm
Hg; los nifios de 1-10 afos de edad, <70 mmHg [edad del nifio en afios x 2];

jovenes >10 afios de edad, <90 mm Hg) una disminucion de la presion arterial



sistélica de la linea de base de >20% que corresponden a TA media por debajo de

2 SD por edad, o signos clinicos de mala perfusion (taquicardia, tiempo de llenado

capilar prolongado, extremidades frias, llenado capilar disminuido, oliguria).eh7

Aproximadamente el 7% de los pacientes con EK establecida presentan sindrome
de choque por EK. La causa y los factores que contribuyen esta entidad son
desconocidos. Aunque el numero de dias de fiebre al momento del diagndstico no
difiere entre los pacientes con y sin sindrome de choque por EK, los resultados de
laboratorio antes del tratamiento sugieren mayor inflamacion subyacente en

aquellos que desarrollan sindrome de choque por EK. &



Descripcion del caso

Femenino de 10 meses de edad, previamente sana, inicia su padecimiento 5 dias
previos a su ingreso con fiebre de 39.2°C y tos, manejado con cefaclor. Persiste los
siguientes dias con fiebre de alto grado, se agrega eritema en area del pafal, rash
morbiliforme confluente maculo papular en las extremidades (Figura 1), eritema
alrededor de sitio de aplicacion de BCG (Figura 2) y edema palmo-plantar. El dia
de su ingreso presenta queilitis con fisuras y sangrado de labios (Figura 3), ademas
de somnolencia, mal estado de hidratacion, inyeccion conjuntival no purulenta
bilateral, restos de sangrado a nivel oral (Figura 4) y adenopatia unilateral izquierda
de 5mm. Con pulsos periféricos disminuidos y llenado capilar de 3 segundos.
Signos vitales FC 138 Ipm, FR 36 rpm, T/A: 68/34mmHg (PAM 47mmHg). Se
reporta anemia (9.4gd/dL de hemoglobina), leucocitosis (12,600mm?) plaquetas de
283,000, bandas 2%, VSG 54mm/Hr, PCR 2.41mg/dL, albumina 2.5g/dL y examen
de orina con piuria no estéril (esterasa leucocitaria de 100 y leucocitos en
sedimento 183).

Con datos clinicos y factores de riesgo para choque por Enfermedad de Kawasaki
(edad menor de 1 afo, hipotension, alteracion del estado de alerta, anemia,
hipoalbuminemia e incremento de reactantes de fase aguda) se inicia manejo con
carga de cristaloides (20mligkdo), GGIV (2gkgdo) y pulso de esteroide con
metilprednisolona (30mgkgdo). Se realiza ecocardiograma que muestra derrame
pericardico leve, fraccidbn de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) del 70% y
dilatacion aneurismatica del segmento proximal de la coronaria derecha con
diametro de 2.4mm con indice Z para su edad de +2.98. Con buena respuesta
clinica y hemodinamica, se realiza control de ecocardiograma a los 7 dias con
ectasia coronaria de 2.6mm indice Z para su edad de +3.40, ya sin evidencia de

derrame pericardico.



Discusion

Se presenta el caso de una nifia de 10 meses con EK en fase aguda con signos de
hipoperfusion tisular e hipotension, integrandose la presencia de sindrome de
choque por EK. Kanegaye y colaboradores informaron que el 7% de los pacientes
EK tenia sindrome de choque y el 31% de este grupo de pacientes presentaron
una FEVI <54%.% Dominguez y Col. encontraron que el 3.3% de los pacientes con

EK fueron ingresados en la UCI durante la fase aguda. ®°

La causa de la hipotension grave en pacientes con EK es desconocida. Algunos
autores proponen la hipotesis de la sobreexpresion de citoquinas pro inflamatorias
en EK, que conduce a una deficiencia en la contractilidad de los miocitos.® Dos
estudios recientes sugieren que los pacientes con sindrome de choque por EK
presentan una inflamacion sistémica mas severa asociada con afectacion
miocéardica. ®° La recomendacién para tratar sindrome de choque por EK se basa
en el tratamiento descrito en el Pediatric Advanced Life Support (PALS) de la
American Heart Association (AHA) que hace hincapié en el reconocimiento
temprano del choque y su tratamiento para evitar la hipotension y choque
descompensado. **? Los pacientes con sindrome de choque por EK pueden tener
un curso clinico irregular y ser mal diagnosticados en la atencion primaria. Estos
pacientes presentan elevaciones mayores de marcadores inflamatorios que les
lleva a un estado de respuesta inflamatoria sistémica y que secundariamente les
provoca hipotension para lo cual requieren el apoyo de cuidados intensivos de
forma temprana, presentan mayor riesgo de dafio coronario con secuelas
permanentes ®°. La fragilidad capilar y un estado inflamatorio pueden ser una
caracteristica clave en la fisiopatologia de la EK.* Estos pacientes a menudo no
cumplen con los criterios para EK completa, por lo que frecuentemente demora el
tratamiento con IGIV. Pacientes que desarrollan sindrome de choque por EK tienen
mayor resistencia a la terapia con inmunoglobulina debido a que la inflamacion es
mas severa. *° El reconocimiento temprano del sindrome de choque por E. De
Kawasaki y el suministro de la terapia adecuada es lo mas importante para mejorar

el prondstico de estos pacientes.®



Figura 1. Eritema morbiliforme confluente, maculo papular en extremidades y del area del padal

Figura 2. Eritema en el sitio de aplicacion de BCG



Figura 3. Queilitis con fisuras y sangrado labiales

Figura 4. Inyeccion conjuntival no purulenta bilateral
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