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2. Marco teérico
2.1 Antecedentes
2.1.1 Enfermedad de Kawasaki

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis sistémica de la infancia, es
autolimitada y esta caracterizada por una gran constelacion de signos y sintomas
clinicos, afecta las arterias de mediano calibre extra parenquimatosas con una
predileccion por las arterias coronarias que sin tratamiento se asocia con
anormalidades y dafio en dichas arterias cardiacas en cerca del 25% de los casos.
La EK es la principal causa de cardiopatia adquirida en paises desarrollados
aunque en aquellos en vias de desarrollo sigue siendo la fiebre reumética. Ha
habido un progreso significativo en la investigacibn y conocimiento de la
enfermedad desde su descripcion en 1967 por Tomisaku Kawasaki, sin embargo
su etiologia permanece aun desconocida y no existe una prueba diagndstica
especifica.

En consenso se han descrito distintas teorias, entre ellas, la asociacién con uno o
varios agentes infecciosos los cuales actuarian como detonantes de una
respuesta pro-inflamatoria anormal en sujetos genéticamente predispuestos.

El prondstico estd directamente relacionado con la presencia y severidad de
lesiones coronarias, las cuales pueden variar desde dilataciones moderadas hasta
aneurismas gigantes. No esta claro si en nifios incluso con arterias coronarias de
aspecto normal en la fase aguda de la enfermedad, vayan a estar en riesgo para
desarrollar disfuncion endotelial y ateroesclerosis acelerada en etapas posteriores;
las implicaciones cardiovasculares a largo plazo durante la vida adulta se
desconocen.*?

2.1.2 Epidemiologia

Se ha descrito a la EK en casi todos los grupos étnicos con una gran similitud en
todo el espectro clinico de signos y sintomas. Se afectan principalmente lactantes
y preescolares, el 80% de los casos se presenta entre los 6 meses y los 4 afios de
edad, sin embargo los casos fuera de este rango también han sido descritos,
incluyendo neonatos y adultos particularmente aquellos con infeccién por VIH.

Predomina en el sexo masculino de 1.6:1 en comparacion al sexo femenino. En
Japon, Taiwan y Corea, el pico de edad de presentacion es de 9 a 11 meses y
mas de 12 meses en otras poblaciones como en Canada, que es uno de los
paises fuera de Asia con mayor incidencia, India y Reino Unido. La incidencia es



variable segun reportes de cada pais; en Japén, donde se presenta la mayor
incidencia es de 264.8 casos por 100,000 menores de cinco afios de edad segun
el dltimo reporte nacional, con 13,917 casos en el 2012.% Se estima que alrededor
de 1 de cada 150 menores de 10 afios de edad en Japon han tenido EK. Le sigue
Corea con 113 casos por 100,000 menores de cinco afios y Taiwan con 69 casos
por 100,000 menores de cinco afos. En Estados Unidos se presentan 10 casos
por cada 100,000 menores de cinco afios de origen no asiatico y 44 casos por
cada 100,000 en los de origen asiatico, apoyando la existencia de factores
genéticos asociados.

Se sabe que hay un riesgo de recurrencia en la EK, con pocos reportes
estadisticos al momento, existe un reporte Canadiense del 2012 que realiz6 un
seguimiento de pacientes con EK posterior al episodio indice, fueron 5,786
pacientes por afio, de los cuales, 1,646 eran menores de 4 afos de edad, 2,678
entre 5y 9 afios de edad y 1,462 eran mayores de 9 afios. Se presentaron un total
de 17 episodios de recurrencia, con una media de tiempo de 1.5 afos posteriores
al caso indice, con un rango de 2 semanas a 5 afnos; fueron 15 pacientes, mas un
paciente que presentd dos episodios de recurrencia. Un total de 15 infantes (1.5%)
tenian historia familiar positiva para EK en parientes de primer grado (hermanos o
padres), aunque ninguno de ellos habian presentado recurrencia. El indice de
recurrencia fue de 2.9 episodios por cada 1000 pacientes de seguimiento al afio.*
En México no existen estudios acerca de la incidencia de esta enfermedad.’

Se tiene reconocido ademas un patrén estacional, predominando entre los meses
de primavera y verano, sin embargo, también hay reportes en EU y Reino Unido
gue refieren mayor incidencia durante invierno y primavera. Hubo dos grandes
epidemias en Japon (1982 y 1986) y de manera interesante se asociaron a
cambios meteoroldgicos en los vientos que coincidieron con este incremento en la
actividad de la enfermedad, lo que pudiera sugerir algin agente transportado por
el viento que pudiera contribuir tanto a la estacionalidad, como a las epidemias.?

2.1.3 Etiologia

Existen diversas teorias acerca de la etiologia de la EK, entre ellas, la mas
apoyada ha sido la relacionada con la existencia de al menos un agente infeccioso
involucrado como detonante en una respuesta inmune anormal y muchas
caracteristicas de la enfermedad pueden apoyar un origen infeccioso, el que sea
autolimitada, que presenta estacionalidad y brotes epidemioldgicos ademas de la
edad de presentacion. La genética también esta involucrada pues hay mayor
predisposicion en ciertas etnias como se refirid previamente, la cual no cambia
aunque las personas se muevan de un pais a otro, asi como el incremento de



riesgo de presentar EK en los hijos o hermanos de sujetos con el antecedente de
EK previo.®

Inmunolégicamente estan involucrados diversos mecanismos, la activacion de
células T tanto por antigenos convencionales, como a través de super antigenos a
partir del sistema mayor de histocompatibilidad (MHC), el cual estimula del 20 al
30% de los linfocitos T, ambas vias pueden llevar a una cascada en comdn de
inflamacion y dafio vascular, se ha demostrado también en autopsias de pacientes
fallecidos por EK, plasmocitos productores de inmunoglobulina A, asi como IgA en
las paredes de las arterias coronarias, la IgA reconoce cuerpos de inclusion
citoplasmaticos; de igual manera, en las paredes bronquiales se encontrd
incrementada la expresion de genes involucrados en la cascada del interferén,
particularmente importante en la respuesta anti-viral, todos estos hallazgos
sugieren que pueden ser viricos los agentes contribuyendo a la activacién inmune
responsable de la presentacién de la EK. Se han vinculado diferentes agentes
como parvovirus B19, citomegalovirus, virus de Epstein-Barr, herpes virus, virus
del sarampién entre otros, sin embargo, ninguno ha podido ser implicado
directamente como agente etiolégico, lo que se sabe es que en pacientes con
diagnostico de EK y positividad simultdnea a alguno de estos virus, como se ha
reportado hasta en el 33% de los casos en algunas series,® cursan con un cuadro
mas agresivo y térpido, con mayor riesgo de desarrollar choque por Kawasaki. Se
estudié una asociacion genética identificando un polimorfismo en el gen inositol
1,4,4-trifosfato 3 quinasa C (ITPKC) presente en el cromosoma 19g13.2, que
funciona como un regulador negativo de la activacion de células Ty que puede
contribuir a la hiperreactividad inmune en la EK.> Este polimorfismo se ha
asociado significativamente con un incremento en el riesgo de presentacion de la
enfermedad, asi como en la presentacion de lesiones coronarias, tanto en
pacientes Japoneses como Americanos.

Sin embargo no se puede excluir la etiologia bacteriana, las similitudes clinicas
entre EK y sindrome de shock téxico han llevado también a cuestionar la
posibilidad de estar involucradas toxinas bacterianas actuando como
superantigenos que lleven a una estimulacién masiva de linfocitos T.} Existen
diversos estudios que se estan llevando a cabo para identificar marcadores
genéticos involucrados tanto en incidencia de la enfermedad, gravedad de los
cuadros y resistencia al tratamiento, lo cual ayudaria a dilucidar también acerca
del origen de la enfermedad.®

2.1.4 Manifestaciones clinicas y diagnéstico

El diagnéstico de la EK es clinico, no hay pruebas bioquimicas especificas que lo
confirmen, estd basado en el reconocimiento de los siguientes criterios, donde el



pivote es la fiebre, caracteristicamente >39°C de inicio abrupto y de dificil control.
Sin tratamiento la fiebre dura de 11 dias a 3 semanas.®

Fiebre de al menos 5 dias de duracion

Al menos cuatro de los siguientes:

1. Cambios en las extremidades

2. Exantema polimorfo

3. Inyeccién conjuntival bilateral (puede presentarse también uveitis
anterior)

4. Cambios en los labios y cavidad oral (Ulceras, queilitis, hipertrofia de
papilas con eritema o lengua en fresa)

5. Adenopatia cervical (Habitualmente unilateral >1.5cm)

Exclusion de cualquier otra enfermedad con similitud clinica.?

El ministro de salud Japonés incluye la fiebre dentro de los criterios diagnosticos
(1 de 6, requiriendo 5 en total) y no como requisito, pudiendo contarla inclusive
con 4 o menos dias de evolucién.®

Se han asociado también la presencia de otros hallazgos clinicos y de
laboratorio;

Cardiovasculares (falla cardiaca congestiva, miocarditis, pericarditis o
regurgitacion valvular, alteraciones en arterias coronarias, aneurismas de
mediano calibre en arterias no coronarias, fenédmeno de Raynaud,
gangrena periférica.)

Muscoloesqueléticas (artritis, artralgias).

Tracto gastrointestinal (diarrea, vomito, dolor abdominal, disfuncién
hepatica, edema de pared en vesicula o hidrops, abdomen agudo).

Tracto respiratorio (n6dulos pulmonares, infiltrados intersticiales, derrame
pleural).

Sistema nervioso central (Irritabilidad extrema, meningitis aséptica, paralisis
facial periférica, hipoacusia neurosensorial).

Sistema genitourinario (uretritis, edema testicular).

Otros hallazgos (Reactivacion con eritema e induracion del sitio de
aplicacion de BCG, uveitis anterior, amaurosis, exantema con descamacion
en ingles).

Hallazgos de laboratorio: Neutrofilia con elevacion de formas inmaduras,
trombocitosis (después de la primer semana de la enfermedad), elevacion
de VSG, PCR, elevacion de alfal-antitripsina, anemia, alteracion en perfil
lipidico, hipoalbuminemia, piuria estéril, elevaciéon de transaminasas,
pleocitosis del liquido cefalorraquideo, leucocitosis en liquido sinovial.?



Cuando no cumplen todos los criterios clinicos pero si presentan anomalias
coronarias demostradas por ecocardiografia o coronariografia se define como
Kawasaki incompleto, que se ha descrito en el 15 al 20% de los casos, los criterios
a incluir son la fiebre mas 2 o 3 de los previamente referidos.

Es imperativo considerar a la EK como diagnéstico diferencial en cualquier nifio o
nifia independientemente de la edad con fiebre por mas de 7 dias y datos
bioquimicos de inflamacion sistémica sin causa aparente. Fue publicado inclusive
un algoritmo de la American Heart Association (AHA) para el abordaje de la
enfermedad de Kawasaki incompleta.® Algunos estudios refieren que la realizacién
temprana de un ecocardiograma en estos pacientes incrementa la sensibilidad
diagnéstica y el indice de tratamiento exitoso. °

En el curso de la enfermedad se han reconocido tres fases de evolucion clinica:

1.- Aguda: 7 a 11 dias, principalmente acompafada de fiebre elevada de hasta
40°C, linfadenopatia cervical, previamente descrita, hiperemia conjuntival (de
predominio en conjuntiva bulbar, sin exudado ni ulceraciones), papilas linguales
prominentes (lengua en fresa), eritema labial con desarrollo de queilitis y
sangrado, exantema maculopapular de inicio en tronco y extremidades, manos y
pies edematosos e indurados.

2.- Subaguda: Segunda a tercer semana, desaparece la fiebre, persiste la
irritabilidad, anorexia, inicia la descamacion de inicio periungueal en ortejos,
extendiéndose a palmas y plantas, finaliza al terminar las manifestaciones
inflamatorias. Las lesiones cardiacas pueden desarrollarse en la fase aguda y
subaguda que se presentan hasta en 1/3 de los pacientes. > °

3.- Convalescencia: Puede presentarse una redescamacion de las extremidades,
con tratamiento la fiebre debe ceder en 48 horas, cualquier pico febril posterior o
reaparicion de signos o0 sintomas ameritaria reevalucion para nueva
administracién de gammaglobulina intravenosa. °

2.1.5 Diagnésticos diferenciales

Entre los diagnoésticos diferenciales se encuentran los de origen infeccioso, virales
como; varicela, adenovirus, infeccion por virus de Epstein-Barr, influenza, roseola.
Bacterianas como, adenitis cervical, fiebre escarlatina, sindrome de la piel
escaldada por staphylococco, sindrome del shock toxico, leptospirosis,
rickettsiosis como la fiebre de las montafias rocallosas. Inmunoldgicas; sindrome
de Steven-Johnson, enfermedad del suero, fiebre reumatica, artritis idiopatica
juvenil. Vasculitis sistémicas como poliarteritis nodosa, enfermedades del tejido
conectivo como lupus eritematoso sistémico. Sindromes autoinflamatorios



hereditarios como; sindrome periédico asociado al receptor de factor de necrosis
tumoral (TNF), sindrome hiper IgD. Envenenamiento por mercurio, entre otros.’

2.1.6 Tratamiento

Desde la descripcion de la enfermedad se han tratado de postular afio con afio
revisiones para unificar el manejo terapéutico de la enfermedad de Kawasaki, en
el 2003 se empezaron a publicar las guias Japonesas, con su ultima version en el
2012 y posteriormente surgieron las Americanas. ’

De esta manera aparecieron los primeros reportes y publicaciones en relacion a la
inmunoglobulina intravenosa (IGIV), los cuales han confirmado su eficacia y
seguridad como monoterapia, ’ por tanto como manejo de eleccién, IVIG en altas
dosis (2 g/kg); debiéndose iniciar lo mas pronto posible al confirmar el diagnéstico.

Posteriormente se agrega al manejo la aspirina (80 a 100mg/kg por dia dividido en
4 dosis), no se ha demostrado que cambie el curso de la enfermedad en cuanto a
la formacion de aneurismas coronarios, sin embargo todos los estudios clinicos
desde el inicio de la descripcion de la enfermedad, por los grupos de mayor
experiencia han usado aspirina como parte del manejo, existen pocas indicaciones
aprobadas por la FDA para su uso en nifios y la EK permanece como una de
ellas. La dosis inicial antiinflamatoria es sustituida posteriormente por dosis
antitrombdticas de 3 a 5 mg/kg una vez al dia para el seguimiento, la cual se
descontinda en la 6 semana si se demuestra ecocardiograficamente ausencia de
lesiones cardiacas. 2

La experiencia con el uso de altas dosis de Gammaglobulina humana intravenosa
constata la reduccién en la incidencia de aneurismas coronariosenun3a5 %'y
la incidencia ha disminuido gradualmente cada afio desde que se introdujo como
tratamiento en Japdén. Sin embargo la incidencia de aneurismas gigantes ha
permanecido practicamente sin cambios, lo que remarca la importancia de seguir
estudiando y proponiendo segundas lineas de tratamientos y manejos
coadyuvantes para pacientes con resistencia a la inmunoglobulina humana.’
Mientas que la terapéutica a largo plazo en pacientes que desarrollan aneurismas
coronarios esté dirigido a la prevencién de isquemia miocardica e infarto. ®

Idealmente el tratamiento debe ser administrado en los primeros 7 dias de la
enfermedad y hasta el dia 10 (definido por el primer dia de fiebre), debe
considerarse la premedicacion con difenhidramina previo a la infusion de
gammaglobulina para evitar reacciones durante la infusién, (también se han
utilizado esteroides como la hidrocortisona, asi como otras generaciones de
antihistaminicos), debe ser lenta, durante 8 a 12 horas; algunos eventos asociados
gue se han descrito, son fiebre de bajo grado en las primeras 48 horas de la



administracion, asi como algunas reacciones hemoliticas las cuales se presentan
en menor porcentaje.

Aproximadamente el 15% de los nifios con EK, tendran recurrencia o persistencia
en la fiebre posterior a la primer administracion de IVIG y son considerados
resistentes a la misma, lo cual se ha relacionado con un mayor riesgo de presentar
aneurismas coronarios. El tratamiento en este grupo de pacientes es controversial,
la mayoria de los grupos médicos administran una nueva dosis de IVIG (2 g/kg),
48 horas después de la primer dosis. Otras alternativas como segunda linea de
tratamiento que se han utilizado son el infliximab (inhibidor del factor de necrosis
tumoral), que se ha relacionado con la disminucion en los dias de fiebre. Existen
también reportes en estudios japoneses acerca del uso de ciclosporina, un
inhibidor de la calcineurina el cual pareciera prometedor en pacientes con
resistencia a la IVIG,? el cual, ya se incluye en las guias japonesas de manejo y
tratamiento 2012, ademas del metotrexate, unilastatina, la plasmaféresis y el uso
de metilprednisolona en bolos.’

El uso de esteroides ha sido controversial, se considerd su uso inicialmente por el
éxito en otras formas de vasculitis, sin embargo, los primeros reportes los
relacionaron con empeoramiento en las lesiones coronarias; posteriormente ha
habido nuevos estudios acerca de su uso, los Gltimos por Kobayashi et al  que
incluyeron niflos japoneses de alto riesgo, mostrando que la terapia combinada
primaria con esteroides (prednisolona 2mg/kg/dia o 30mg/kg/dia como bolo de
metilprednisolona) y gammaglobulina humana, otorgaban proteccion ante una
mala evolucién en la afectacion coronaria.?

En un estudio en el 2012 (Chen et al), siguieron 1,011 pacientes, de los cuales,
536 recibieron IVIG mas esteroide y 475 recibieron sélo IVIG, posterior al andlisis
estadistico, se concluyé que una menor cantidad de pacientes del primer grupo
(IVIG y esteroide) desarrollaron aneurismas coronarios de manera significativa,
7.6% vs 18.9% del segundo grupo manejado solo con IVIG, se encontré también,
el mismo beneficio en distintos subgrupos de pacientes, sin embargo en aquellos
con altos factores de riesgo para presentar resistencia a la IVIG, no se
encontraron diferencias en cuanto a la presencia de eventos adversos a largo
plazo en los pacientes tratados con esteroides vs pacientes sin esteroide.

Se necesitan mas estudios que incluyan distintas poblaciones a nivel mundial para
incrementar el nivel de evidencia, mientras tanto su manejo seguira siendo
discutido.’
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2.1.7 Aneurismas coronarios

La afeccién cardiaca asociada a la enfermedad de Kawasaki abarca un espectro
de posibilidades, desde el involucro inflamatorio (panarteritis) de las arterias
coronarias, como la afeccion valvular y miocardica (miocarditis), con
consecuencias isquémicas y hemodinamicas. ° El Doctor Takajiro Yamamoto fue
el primer medico en reportar las complicaciones cardiacas en casos no fatales de
EK, describié las anormalidades electrocardiograficas y lo publicé en el primer
reporte clinico al respecto en 1968.°

Las lesiones de las arterias coronarias incluyen estenosis y dilatacion
aneurismatica, el desarrollo de vasculitis coronaria con dilatacion de tipo ectasica
0 aneurismatica es la presentacion mas frecuente y la que conlleva mayor
morbimortalidad a largo plazo, siendo determinante para el prondstico. Se
presentan con mayor frecuencia en niios menores de un afio y en pacientes que
fueron manejados previamente con esteroides.

Los factores de riesgo para afectacién coronaria incluyen; la fiebre prolongada o
recurrente, leucocitosis >30,000 por ml, velocidad de sedimentacion globular
(VSG), >100mm/h, ademas de la presencia de tiroglobulina sérica elevada que se
ha propuesto como indicador de gran sensibilidad en la deteccion de pacientes
proclives a desarrollar aneurismas.? Los aneurismas pueden aparecer en otras
arterias musculares extraparenquimatosas, como la arteria celiaca, la mesentérica,
femoral, iliaca, renal, axilar y las arterias braquiales. Las etapas iniciales en la
formacion y desarrollo de arteritis en EK han sido estudiadas morfolégicamente en
arterias musculares relativamente grandes, donde la capa media de los vasos
afectados ha mostrado una disociacion edematosa de las células de musculo liso,
-se presenta edema endotelial y subendotelial- sin embargo la lamina elastica
interna permanece intacta. De manera inicial, durante los primeros 7 dias de la
inflamacion, se presenta un infiltrado inflamatorio a base de neutrdéfilos, con una
rapida transicion a linfocitos, principalmente T CD8 y células plasmaticas
productoras de IgA, en esta etapa puede llevarse a cabo la destruccion de la
lamina elastica interna con la consiguiente proliferacion de fibroblastos como parte
del proceso de remodelacion, que llevara a lo largo de meses y semanas a la
formacién progresiva de fibrosis y tejido cicatrizal. ®

El desarrollo de aneurismas coronarios esta relacionado con el riesgo de muerte
subita por trombosis coronaria e infarto agudo al miocardio, sin embargo, en el
seguimiento a largo plazo se evidencio la involucion de las anomalias coronarias
hasta en un 50%, se estima que en 40% de los pacientes con aneurismas
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coronarios persistentes y estenosis coronaria van a desarrollar infarto agudo al
miocardio. *°

La forma mas severa de presentacion son los aneurismas gigantes (>10mm), los
cuales tienen menor probabilidad de involucién y se asocian a un mayor riesgo de
trombosis, ruptura aneurismatica y estenosis, el porcentaje de infantes que
desarrollan aneurismas gigantes es variable, de 1 a 4 %, con una alta
mortalidad.*®

La evaluacion de las secuelas cardiovasculares de la EK requiere
ecocardiogramas seriados que deben ser realizados con equipo que cuente con
apropiados transductores y llevados a cabo por personal experimentado. El
ecocardiograma inicial debe ser realizado tan pronto como el diagndstico sea
sospechado, sin embargo esto no debe retrasar el inicio del tratamiento. ® En el
protocol realizado por el Dr. Cedric Manlhiot en Toronto, se estandarizd la
realizacion del ecocardiograma al final de la fase aguda, después 6 a 8 semanas y
otro 1 aflo después, realizando mediciones del diametro del lumen interno de la
proximal de la coronaria derecha, la coronaria principal izquierda, la rama de la
coronaria descendente anterior izquierda y de la circunfleja.*®

En las coronarias afectadas se sabe que se desarrollan cambios importantes en la
circulacién in situ, incluyendo disminucién en la velocidad de flujo sanguineo,
reserve coronaria, asi como incremento en las 4reas de estancamiento sanguineo
y un perfil de flujo anormal.*®

Ha sido discutido hablar de un incremento en el desarrollo de lesiones coronarias
y dafio cardiovascular durante los episodios de reactivacion de EK, en una
recopilacion de casos de la base de datos japonesa, se estudiaron 559 pacientes
gue presentaron episodios de reactivacion de EK, de éstos, 68 pacientes
desarrollaron secuelas cardiovasculares después del primer evento; de los cuales,
32 pacientes (41.7%) también volvieron a presentar secuelas cardiovasculares
posterior a la reactivacion de la enfermedad. Por otra parte, 78 pacientes (15.9%)
de los 491 que no habian desarrollado secuelas cardiovasculares en el primer
episodio, las desarrollaron durante el segundo episodio de reactivacion; se
evidenci6 ademas una predisposicion en el género masculino de presentar
lesiones coronarias, tanto posterior a un primer evento, como posterior a una
reactivacién de la enfermedad. **

Existe un reporte de un caso mexicano en el Instituto Nacional de Pediatria con
tres recurrencias, primer evento al afio de edad, posterior a los 3 afios y a los 7
afos, con repercusion cardiovascular en dos de los tres eventos, (dilatacion de la
coronaria izquierda en el primer evento y ectasia de la coronaria izquierda en el
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tercer evento), todos fueron tratados con gammaglobulina mas esteroide y
seguimiento con aspirina, al momento el paciente se encuentra sin medicacion y
sano cardiovascular, con ecocardiograma de control a los 6 meses del dltimo
evento sin evidencia de lesiones coronarias.*?

2.1.7.1 Valoracién de los aneurismas coronarios

Hay distintos métodos que se han utilizado para la medicién de las coronarias, los
primeros desarrollados por el Ministerio de Salud de Japon en 1984, definen como
una arteria coronaria anormalmente dilatada aquella de diametro mayor de 3 mm
en nifos menores de 5 afos, mayor de 4 mm en niflos mayores de 6 afios o
aquellos con un lumen irregular,® sin embargo no toman en cuenta la relacién del
tamafio de la afectacion coronaria con la talla del paciente y diversos estudios han
demostrado que se han subestimado las mediciones utilizando éste método. Se
realizé una comparacién en Toronto, se convirtieron las dimensiones luminales de
las arterias coronarias y se compararon con los sistemas convencionales,
realizandose un total de 1356 pacientes con historia previa de EK con 4379
ecocardiogramas realizados. La clasificacion de la American Heart Association
(AHA) subestim6 la severidad de los aneurismas coronarias en 19-32% de los
aneurismas pequefos y 35 a 78% de los aneurismas medianos por lo que en la
actualidad lo mas aceptado es la puntuacion o score Z, que son medidas que
expresan la desviacion de una medicion dada por el tamafio o la media de la
poblacién por edades. Segun la clasificacion del Z score en relacién a la superficie
corporal se definen las lesiones coronarias como: (Cedric Manlhiot, 2010).*°

 Pequefio z-score >25a5
* Grande z-score >5a 10
» Gigante con z-score > 10

La clasificacion de Montreal realizada por Frédéric Dallaire et al, ** se basé en un

estudio con 1,033 nifios, tomando en cuenta altura, peso, superficie corporal y el
didmetro de la valvula adrtica, concluyeron que la regresiéon del didametro de los
aneurismas coronarios es en base a la superficie corporal. Hay otras dos
clasificaciones, la de Boston con 190 pacientes en su estudio, encontraron que los
factores que mas se asociaron a una mayor puntuacion Z en cualquier momento
fueron; menor edad, IgM sérica disminuida al inicio y albumina séica disminuida y
la clasificacibn de Washington, por Olivieri et al, donde se midieron por
ecocardiografia la arteria coronaria derecha, el tronco coronario izquierdo y la
descendente anterior de 432 sujetos sanos de 0 a 20 afios.™ Los célculos de los
puntajes Z son muy precisos para realizar mediciones de las arterias coronarias en
pacientes con enfermedad de Kawasaki.*°
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En pacientes sin tratamiento, los aneurismas coronarios se presentan
aproximadamente en el 20% de los casos, en comparacion con el 4 al 8% de los
casos en los pacientes que reciben IGIV,* sin embargo otras series con
valoraciones por angiografia, reportan una incidencia entre 0.3% y 5.3%.

El ecocardiograma es la herramienta inicial adecuada ante la sospecha de una
cardiopatia congénita y en la gran mayoria de patologias aportara toda la
informacion necesaria para completar el diagndéstico, en el siguiente paso, la
angiografia y el abordaje por hemodinamia cardiaca aportaran valiosa informacién
cuando los estudios no invasivos no son suficientes o aportan datos dudosos o
incompletos. *°

La enfermedad de Kawasaki es la principal causa de aneurismas tanto en nifios
como en adultos jovenes, entre las complicaciones descritas se encuenra, la
trombosis, la embolizacién distal, ruptura aneurismatica y vasoespasmo, en
realidad se desconoce mucho de su evolucién a largo plazo. La presencia de
aneurismas gigantes predispone a riesgo de sindrome coronario agudo en la edad
adulta, inclusive afios posterior al evento febril. *°

2.1.8 Resonancia magnética

Los métodos no invasivos de valoracién funcional y estructural cardiaca en nifios
han ido evolucionando vertiginosamente desde su aparicion y el impetu por el
perfeccionamiento de los diagndsticos de enfermedades y anomalias cardiacas ha
sido determinante para el establecimiento de un prondstico, planeacion de
correccidén quirargica y curacion. Desde el ecocardiograma, sintigrafia nuclear,
tomografia axial computada y resonancia magnética, ademas de las
consideraciones éticas y de riesgo del uso de radiacion ionizante y marcadores
nucleares, debe haber consideraciones especificas de acuerdo al grupo etareo, ya
gue no es lo mismo el abordaje por imagen en fetos, neonatos, lactantes, nifios y
adolescentes.'®

La resonancia magnética (RM) es conocida desde 1940, cuando se empez0 a
conocer con el nombre de resonancia magnética nuclear, basada en las
propiedades magnéticas que presentan los nicleos con nimero impar de protones
0 neutrones (como por ejemplo el Hidrogeno). En 1981 se instalé el primer
prototipo de RM para uso clinico en el Hospital Hammersmtith de Londres. En
1982 se publican las primeras descripciones de la utilidad de la Resonancia
Magnética Nuclear para la evaluacién de estructuras cardiovasculares y con el
paso de los afios se ha dejado a un lado el término nuclear. La Cardio-RM es una
técnica de imagen Optima para visualizar la anatomia de las cavidades cardiacas,
del miocardio, el pericardio y de los grandes vasos. Ademas permite realizar
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estudios funcionales del corazon mediante la realizacién de distintas secuencias,
ya que éste es un Grgano en movimiento, es muy importante la evaluacién de los
diferentes momentos del ciclo cardiaco, para después reconstruirse, es importante
contar con un ritmo cardiaco lo mas estable posible, ya que las arritmias podrian
causan artefactos, se requiere una regularidad entre los complejos R-R para la
obtencién de las diferentes secuencias.®

Presenta diferentes ventajas frente a otras técnicas:
* No utiliza radiaciones ionizantes.
* Posibilidad de obtener cortes anatomicos en multiples planos del espacio.

» Campos de vision amplios (hasta 450 mm) que permiten ver en un solo plano
todo el térax.

» Ausencia de malas ventanas de visualizacion a la hora de obtener cortes
anatoémicos y estudios funcionales. *’

2.1.8.1 Resonancia magnética en cardiopatias congénitas, utilidad e
indicaciones

Las enfermedades cardiacas de origen congénito se presentan hasta en el 0.8%
de los recién nacidos vivos. Durante la infancia y la nifiez numerosas alteraciones
son diagnosticadas y tratadas, sin embargo un gran nimero de adultos han
carecido de diagndstico y seguimiento de defectos y alteraciones cardiacas, en su
mayoria menores. Ha habido diversos avances tecnoldgicos en el diagndstico
cardiovascular, como la resonancia magnética y su mejora progresiva, tal como el
surgimiento de magnetos mas potentes, aplicaciones de alto rendimiento y nuevas
secuencias de pulso ultrarrapidas, que han revolucionado las técnicas
tradicionales de evaluacion funcional cardiaca, logrando mapear mejor y analizar
el ciclo cardiaco perfeccionando el abordaje diagndstico.®

Diversos consensos han surgido con la finalidad de definir las indicaciones de
resonancia magneética en la evaluacion de los pacientes con cardiopatia congénita
los cuales incluyen;

a) Descripcion segmentaria de anomalias cardiacas.

b) Evaluacion de anomalias de la aorta toracica.

c) Deteccion y cuantificacion por una técnica no invasiva de cortos circuitos,
estenosis y regurgitaciones.

d) Evaluacion de malformaciones conotruncales y/o complejas.

e) ldentificacién de anomalias venosas pulmonares y sistémicas.

f) Estudios y valoraciones postquirurgicas.
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g) Caracterizacion tisular (zonas de hipoperfusién y fibrosis).*®

También se ha incluido en la valoracién de requerimiento de cateterismo cardiaco
previo a realizacion de procedimientos quirtrgicos, como en las malformaciones
vasculares pulmonares.

En el reporte del 2006 del Colegio Americano de Cardiologia en conjunto con
distintas sociedades de radiologia, intervencionismo, tomografia cardiaca, la
Sociedad de cardiologia nuclear, de Resonancia magnética entre otras, reportan
también como indicacion de RM, la valoracién del sindrome de dolor precordial
(prueba de estrés con dobutamina, RM con perfusién de vasodilatador), dolor
precordial agudo, estenosis coronaria significativa posterior a la realizacion de un
cateterismo o tomografia computarizada, evaluacion preoperatoria de valoracion
de riesgo en procedimientos no cardiacos, deteccién de enfermedad coronaria
post revascularizacion, evaluacion ventricular y funcional valvular (post infarto,
descompensacion de insuficiencia cardiaca, cardiomiopatias (infiltrativas,
intoxicaciones, evaluacion de cardiomiopatia arritmogénica de ventriculo derecho,
evaluacion de enfermedades pericardicas, masas cardiacas, diseccion aértica y
evaluacion previo a ablacion de fibrilacién auricular por radiofrecuencia.*

La RM cardiaca ofrece numerosas ventajas en la evaluacién de los pacientes
pediatricos: no es operador dependiente, permite obtener imagenes volumétricas
en 3D y aun en 4D (3D mas tiempo real) ademas de la relativa “baja” toxicidad del
gadolinio y de la ausencia de radiacion ionizante. Ademas, este método posee una
alta resolucién temporal y de contraste, que cuando se sincroniza al trazo
electrocardiografico permite una caracterizacion funcional —estandar de oro—,
valvular y tisular miocardica, en particular si se sospecha de miocarditis o infarto al
miocardio para lo cual es necesario realizar secuencias de realce tardio.*®

Sin embargo, también presenta varias desventajas; los tiempos de exploraciéon
suelen ser prolongados (hasta 1 hora) por tanto en pacientes menores de 5
afios—en particular los recién nacidos y lactantes— asi como los pacientes
inestables de cualquier edad requieren de sedacién (con los riesgos propios de
dado procedimiento). Asi mismo, en pacientes criticamente enfermos puede no
ser posible realizar el estudio. De igual forma, los artificios de movimiento cardiaco
y respiratorio asi como la evaluacién de estructuras de muy pequefio tamafo
como los segmentos coronarios distales pueden resultar problematicos.*

2.1.8.2 Resonancia magneticay enfermedad de kawasaki

La utilidad principal de la RM en niflos menores de 6 afios con EK radica al igual
gue en la TCMD, en la observacion y caracterizacion de aneurismas coronarios.
Esto a diferencia de la tomografia se ha realizado de manera clasica con
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secuencias angiogréaficas sin necesidad de contraste intravenoso, en respiracion
libre con sincronizacion al electrocardiograma utilizando el navegador respiratorio
y con una adquisicién volumétrica en tiempo real con una secuencia en estado
estable de precesion libre (SSFP). 13

Los aneurismas coronarios gigantes (mayores de 8 mm) secundarios a EK
representan una de las complicaciones mas serias de la enfermedad, no han sido
reportados con frecuencia en la literatura (0.5-1%); sin embargo, en una de las
series utilizando a la tomografia computada multidetector, (TCMD) corresponden a
mas de una tercera parte de los casos. En el caso de zonas de oclusion, la TCMD
se encuentra limitada en la descripcion de colaterales incluso en los pacientes
adultos.™

La incidencia de los aneurismas coronarios ha disminuido hasta en un 10%, esto
relacionado al tratamiento con altas dosis de gammaglobulina intravenosa, sin
embargo en aproximadamente 50% de los casos, las lesiones coronarias persisten
y son causantes de enfermedad isquémica cardiaca, infarto al miocardio y muerte
subita. %

La utilidad de la RM en la convalecencia de la EK, es decir, 20 a 40 dias después
del inicio de los sintomas de la enfermedad asi como en el seguimiento 3 meses
posterior al tratamiento con inmunoglobulina en pacientes de 6 a 8 afios, ha sido
ampliamente discutida; particularmente las secuencias en 3D, T2 pesado y de
reforzamiento tardio después de la administracion de gadolinio, asi como
secuencias en cine para cuantificar la funcién ventricular.*®

Con las secuencias de perfusién y reforzamiento tardio es posible evidenciar
zonas de infarto en el paciente con afeccion coronaria por enfermedad de
Kawasaki, es una utilidad de éste método de imagen en la cardiopatia isquémica.

Incluso en algunos pacientes asintomaticos, se han demostrado zonas infartadas.
13

3. Planteamiento Del Problema

La enfermedad de Kawasaki actualmente es la principal causa de cardiopatia
adquirida en paises desarrollados, en México se desconoce la incidencia y no
existen estudios suficientes. Si bien es considerado un cuadro benigno y
autolimitado conlleva una comorbilidad importante y su prondstico esta
determinado por la presencia de afectacion cardiovascular, siendo los aneurismas
coronarios gigantes la mas grave, requiriendo vigilancia estrecha, medicacion a
largo plazo como antiagregantes plaquetarios y anticoagulantes, ya que pueden
causar estasis y evolucionar a una enfermedad isquémica en el adulto joven,
teniendo como complicacidon mas grave y fatal el infarto agudo al miocardio.
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Se desconoce un pronostico funcional a largo plazo en los pacientes con EK, hay
pocos reportes que sefialen el seguimiento a llevar en estos pacientes hasta la
vida adulta.

La RM cardiaca es un estudio no invasivo utilizado para la evaluacion fina de la
funcién cardiaca en patologias como, miocarditis, cardiomiopatia dilatada, infarto,
entre otras. No se conoce la evolucién de la funcion cardiaca en etapas tardias en
pacientes con EK y antecedente de aneurimas gigantes, por lo que su seguimiento
con esta herramienta de imagen aportaria valiosa informacion para el prondstico y
conducta terapéutica a seguir.

4.Pregunta de Investigacion

¢,Cudles son los hallazgos en resonancia magnetica nuclear cardiaca en el
seguimiento tardio de pacientes con antecedentes de aneurismas gigantes
secundarios a Enfermedad de Kawasaki tratados en el Instituto Nacional de
Pediatria?

5. Justificacion

» La EK es una cardiopatia adquirida que se diagnostica cada vez con mayor
frecuencia. Si bien el ecocardiograma es el estudio diagnéstico inicial para
la evaluacién cardiaca, en ocasiones puede no detectar cambios finos en la
funcion cardiaca en pacientes con alteraciones en la movilidad miocérdica
secundaria a eventos isquémicos. La RM es de gran utilidad en la
evaluacion de la funcibn miocéardica y deteccidbn de cambios tisulares
secundarios a patologia coronaria. La sobrevida actual en EK se ha
incrementado en los dltimos afios, llegando los pacientes a la etapa adulta,
incluso aquellos con complicaciones graves como infarto y aneurismas
gigantes, por lo que la RM permitirA un seguimiento preciso del estado
miocardico tardio de pacientes con antecedente de aneurismas gigantes en
EK.

6. Objetivo General

» Describir los hallazgos de la resonancia magnética cardiaca como
valoracion funcional en el seguimiento a largo plazo de pacientes con
diagndstico de EK con antecedente de aneurismas gigantes.

6.1 Objetivos Especificos

6.1.1 Describir la movilidad en el seguimiento tardio de pacientes
con antecedente de EK y aneurismas gigantes.
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6.1.2 Describir las lesiones compatibles con isquemia miocardica.
7. Material y Métodos
7.1 Tipo de estudio:
7.1.1 Por su control de asignacién es observacional.
7.1.2 Por su finalidad es descriptivo, serie de casos.
7.1.3 Por su secuencia temporal es transversal.
7.1.4 Por su cronologia es retrospectivo.

7.2 Poblacion Objetivo

» Pacientes con EK y antecedente de aneurismas gigantes tratados en el
Instituto Nacional de Pediatria (INP) entre agosto de 1995 y Junio del 2015.

7.3 Poblacion Elegible

» Expedientes de pacientes atendidos en el INP con antecedente de haber
padecido EK y aneurismas gigantes entre agosto de 1995 y Junio del 2015.

7.4. Criterios De Inclusién

7.4.1 Expedientes de pacientes de edades entre 0 y 18 afios con EK y
antecedente de aneurismas gigantes con seguimiento en el Instituto
Nacional de Pediatria.

7.4.2 Expedientes de pacientes de cualquier género con el antecedente de
aneurismas coronarios gigantes secundarios a EK de acuerdo a los
criterios establecidos por Cedric Manlhiot que determina el tamafio de las
coronarias por la superficie corporal’® a quienes se les haya realizado
resonancia magnénita cardiaca.

7.5. Ubicacion del estudio

» Servicio de Cardiologia del INP
» Servicio de RM Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez

7.6. Variables
Tabla 1

7.7 Recursos humanos
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» Médico cardidlogo pediatra adscrito al servicio INP, a cargo de los pacientes
con diagnéstico de EK.

e Meédico cardidlogo pediatra, con especialidad en imagen cardiaca, adscrito
al servicio de RM del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

7.8. Descripcion general del estudio

7.8.1 Del archivo Institucional de pacientes con Enfermedad
de Kawasaki, se seleccionaron a todos los pacientes
gue desarrollaron aneurismas coronarios gigantes de
acuerdo a la clasificacion basada en la superficie
corporal propuesta por Cedric Manlhiot.*°

7.8.2 Se enviaron para realizacion de RM al Servicio de RM
del Instituto Nacional de Cardiologia, donde se
analizaron el estado de las coronarias y se evalud la
funcion ventricular, la perfusion (secuencia de primer
paso) Yy secuencia de inversidbn recuperacion
(reforzamiento tardio) en busqueda de fibrosis
secundaria a hipoperfusion.

7.8.3 Se describieron los hallazgos encontrados.

7.9. Tamafo de la muestra

e Por ser una enfermedad poco frecuente, se incluyeron todos los
expedientes de pacientes con antecedente de aneurismas gigantes
secundario a Enfermedad de Kawasaki y con seguimiento tardio durante el
periodo de agosto de 1995 a junio del 2015 en el Instituto Nacional de
Pediatria.

7.10. Anélisis Estadistico

» Las variables numeéricas se describirdn como mediana, maximos y minimos
y se describirdn porcentajes para las variables categéricas.
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8. Cuadro de variables

Nombre de la

Variable

Fechade
diagnéstico de
EK

Definicién Conceptual

Dia, mes y afio en el que se valoré al
paciente y se realiz6 el diagndstico de

enfermedad de Kawasaki.

Tipo de

Variable

Nominal

Mediciéon de la Variable

Dia, mes y afio

Edad

Es el tiempo de vida desde el nacimiento
hasta la fecha actual. La importancia de ésta
variable es que a menor edad de aparicion
de la El en el paciente la enfermedad es

mas deformante y limitante.

Intervalo

Meses

Sexo

Estara acorde a los genitales externos del
paciente. Esta variable es importante para

determinar la frecuencia en el genero.

Nominal

1= Femenino

2= Masculino

Estado actual

Se refiere a la condicién cardiovascular al
momento de la evaluacion dada por la

presencia 0 no de aneurismas.

Nominal

1= No tiene lesiones
2= Aneurisma

3= Aneurisma gigante

Movilidad

Valoracién por resonancia magnética del
egrosamiento  sistélico miocardico del
ventriculo izquierdo dividido en 17

segmentos.

Nominal

1= Normal

2= Anormal

RESONANCIA MAGNETICA
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Secuencia de

Imagenes por resonancia magnética

donde se observa hiperintensidad del

primer paso o |miocardio al paso de medio de contraste | Nominal
., . . 1= Normal
perfusiéon conforme se perfunde el miocardio; se
evallan los 17 segmentos. 2= Anormal
Imagenes por resonancia magnética .
1= Isquémico
Reforzamiento |donde se observa hiper intesidad en Nominal
] . . . ominal | 2= No isquémico
tardio zonas compatibles con fibrosis; se 9
evaluan los 17 segmentos. 3= No hay
Un aneurisma (del griego avelupuoua,
aneurysma, "dilataciéon”, de daveupuvelv,
aneurynein, "dilatar') es una pequefa .Tron.co de la Coronaria )
_ izquierda 1= si
protuberancia con forma de globo y llena 2= No
Aneurisma |de sangre que se forma en las paredes _ _
. de | . | | Nominal | Coronaria derecha
coronario e los vasos sanguineos. En la EK las 1= si 2= No
lesiones de las arterias coronarias
incl " . dilatacis Descendente anterior
incluyen estenosis ilatacion :
y y 1= si 2=No
aneurismatica de tipo ectasica o
L Circunfleja
aneurismatica.
1= si 2=No
Tronco de la Coronaria
los aneurismas gigantes se definen segun izquierda 1= si 2=
la clasificacion del Z score en relacién a No
_ la superficie corporal como aquellos con Coronaria derecha
Aneurisma _ ) 1= si 2=N
) un z-score >10mm, los cuales tienen| Nominal |1= S! =NO
gigante - . o
menor probabilidad de involucion y se Descendente anterior
asocian a un mayor riesgo de trombosis, 1=si 2=No
ruptura aneurismatica y estenosis Circunfleja
1=si 2=No
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Oclusion

Cierre o estrechamiento que impide o
dificulta el paso de un fluido por una via o

conducto del organismo.

Nominal

Tronco de
izquierda
No

Coronaria
1= si 2=No

Descendente
1= si 2=No

Circunfleja
1= si 2=No

la

Coronaria
1= si 2=

derecha

anterior
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9. RESULTADOS

La edad en los pacientes con EK al momento del diagnostico fue de 21.54 meses
en promedio, mientras que al momento de la realizacién del estudio tuvo un rango
entre 24 y 192 meses con un promedio de 104.7 meses de edad.

Durante el periodo de estudio se realizaron 23 resonancias magnéticas cardiacas
en pacientes con antecedente de aneurismas coronarios gigantes secundario a
enfermedad de Kawasaki, de los cuales fueron 7 mujeres (30%) y 16
hombres.(70%)

El tiempo promedio entre el diagnostico de la enfermedad de Kawasaki y la
realizacion del estudio fue de 83.16 meses, con un rango entre 0 y 193 meses.

De estos 23 estudios, se encontraron 5 en rangos de normalidad, de los 18
pacientes que presentaron alguna alteracion, 12 presentaron aneurismas
coronarios, 1 paciente presentd persistencia de un aneurisma gigante del tronco
de la coronaria izquierda y de la coronaria derecha, 11 presentaron aneurismas
coronarios no gigantes, de los cuales 7 fueron de la coronaria derecha, 3 del
tronco de la coronaria izquierda, 8 de la coronaria descendente anterior y 1 de la
circunfleja. Uno presenté oclusion de la coronaria derecha y 5 presentaron ectasia.

Tabla 2. Casos de aneurismas Tabla 3. Casos de aneurismas no
Aneurismas Coronarios Aneurismas coronarios no gigantes
Gigantes —
9 Casos Localizacion:
Casos Localizacion: encontrados
encontrados -
Tronco Coronaria Coronaria derecha
1 Izquierda
q 11 7
1 —
Tronco coronaria izquierda

3

Descendente anterior

8

Circunfleja

1
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En cuanto a la valoracién funcional, 3 pacientes presentaron alteraciones en la
movilidad; 2 pacientes presentaron una secuencia de perfusion anormal y en el
reforzamiento tardio se presentaron 3 pacientes con reforzamiento de tipo
isquémico y 4 pacientes con reforzamientos tardios positivos no isquémicos.

Tabla 4. Valoracion funcional, reforzamiento

Valoracién funcional

Aneurisma coronario
Descendente anterior y
oclusién de coronaria
derecha
Reforzamiento 1
isquémico

Aneurisma del Tronco
3 coronaria izquierda,
coronaria derecha y
descendente anterior

1

Descendente anterior y
circunfleja y oclusion
de la coronaria
derecha

1
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Tabla 5. Valoracion funcional de reforzamientos no

Valoracién funcional

Reforzamiento no
isquémico positivo

Localizacién

4

Con aneurimsa coronario de la coronaria derecha. 1

Ectasia del tronco coronaria izquierda y de la coronaria derecha. 1

Sin alteraciones estructurales. 2
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10. ANALISIS

La EK es la principal causa de cardiopatia adquirida en paises desarrollados,
aunque en aquellos en vias de desarrollo sigue siendo la fiebre reumatica. *

Las lesiones de las arterias coronarias incluyen estenosis y dilatacion
aneurismatica, el desarrollo de vasculitis coronaria con dilatacion de tipo ectasica
0 aneurismatica es la presentacion mas frecuente y la que conlleva mayor
morbimortalidad a largo plazo. Se presentan con mayor frecuencia en nifos
menores de un afio y en pacientes que fueron manejados previamente con
esteroides. °

El pronédstico esta directamente relacionado con la presencia y severidad de
lesiones coronarias, las cuales pueden variar desde dilataciones moderadas hasta
aneurismas gigantes. No esta claro si en nifios incluso con arterias coronarias de
aspecto normal en la fase aguda de la enfermedad, vayan a estar en riesgo para
desarrollar disfuncion endotelial y ateroesclerosis acelerada en etapas posteriores;
las implicaciones cardiovasculares a largo plazo durante la vida adulta se
desconocen.™? Se sabe que en la mitad de los casos los aneurismas persisten y
pueden llevar al desarrollo de enfermedad isquémica, infarto al miocardio o0 muerte
subita.?°

La RM es un estudio no invasivo que permite realizar estudios funcionales del
corazdn mediante la realizacion de distintas secuencias, ya que éste es un érgano
en movimiento, es muy importante la evaluacién de los diferentes momentos del
ciclo cardiaco, no utiliza radiaciones ionizantes, tiene la posibilidad de obtener
cortes anatdbmicos en multiples planos del espacio, con campos de visidbn amplios
(hasta 450 mm) que permiten ver en un solo plano todo el térax y no hay malas
ventanas de visualizacion a la hora de obtener cortes anatébmicos y estudios
funcionales. *’

De las 23 resonancias magnéticas que se realizaron, 18 presentaron alteraciones,
un paciente persisti6 con aneurisma coronario gigante incluso cuando el tiempo
promedio entre el diagnodstico de EK y la realizacion del estudio fue de 83.16
meses.

11 pacientes presentaron aneurismas no gigantes por lo que su realizacion fue
importante para el seguimiento y evolucion de estos pacientes que contindan con
alteraciones estructurales y correlacionados con la clinica todos se encuentran
asintomaticos.

Existen estudios en pacientes adultos jévenes y en edad avanzada que se
presentaron con lesiones isquémicas, inclusive graves que evolucionaron a infarto
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agudo al miocardio o que requirieron bypass coronario con antecedente de EK
dados de alta en su nifiez temprana o sin diagnéstico previo conocido de EK,
cuestionando el tiempo requerido de seguimiento en estos pacientes; por lo que
nuestro estudio pretende establecer un plan de seguimiento y através de la RM
detectar lesiones funcionales e isquémicas tempranas para la toma de decisiones
medico-terapéuticas.

El seguimiento con RM de los pacientes con EK que se asocien con alteraciones
coronarias aporta valiosa informacién acerca del comportamiento de estas
lesiones a largo plazo, tanto en su involucién, permanencia y repercusiones
funcionales que puedan correlacionarse con la clinica y la necesidad de un
seguimiento mas estrecho.
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CONCLUSIONES

La RM puede ser util para determinar el dafio miocardico estructural en el
seguimiento de pacientes con enfermedad de Kawasaki y antecedente de
aneurismas, inclusive cuando este es discreto y se presenta en pacientes
asintomaticos.

En este estudio incluso en pacientes sin lesiones coronarias estructurales hubo
dos casos de reforzamiento positivo en la RM que, aunque no isquémico, no es
normal y requeririan de un seguimiento estrecho para detectar otras posibles
complicaciones de manera temprana. Otros dos pacientes presentaron; una
ectasia y un aneurisma no gigante pudiendo ser un dato de alarma.

Este es el primer estudio y el mas grande en su tipo en latinoamerica, que aunque
fue una serie muy pequenfa, es la Unica en su clase y pretende sentar precedentes
para establecer el seguimiento a largo plazo en los pacientes con EK vy
aneurismas gigantes.

Seria ideal tener un estudio con una mayor poblacién incluida para poder obtener
cifras mas significativas en cuanto a la presencia de lesiones coronarias y
repercusion funcional cardiaca a largo plazo detectada por RM y de esta manera
integrar una valiosa estadistica al respecto y poder normar conductas para el
tiempo de seguimiento y las herramientas de eleccion, pues falta mucho por
conocer acerca de la evolucion a largo plazo de estos pacientes asi como de las
secuelas funcionales cardiovasculares y la morbimortalidad en el paciente adulto.
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