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Se revisaron diez pacientes con enfermedad de Kawasaki
(EK), su edad promedio fue de cinco afos; predominé el
sexo masculino 1.5:1. Se realizd ecocardiograma en ocho
casos; hubo afeccion coronaria en tres; uno mostrd
aneurismas en coronaria derecha de 7 mm e izquierda de 4
mm; otro, aneurisma de coronaria izquierda de 6 mm y dere-
cha de 3 mm; el Ultimo mostro dilatacion de 4 mm de la arteria
coronaria izquierda. Tres pacientes tuvieron pericarditis, uno
de ellos con ligero derrame pericardico, dos con miocarditis
e insuficiencia cardiaca congestiva. En los casos con afec-
cién coronaria detectada por ecocardiografia se realizé
gammagrama de perfusion miocardica y la coronariografia
mostré las alteraciones respectivas. Hubo seguimiento
ecocardiografico en ocho casos, en uno de ellos persistie-
ron los aneurismas, aunque de menor tamafio. Todos reci-
bieron acido acetilsalicilico y cinco gammaglobulina
intravenosa. Aunque este padecimiento predomina en la raza
asiatica, ocurren algunos casos en nuestro pais.

Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki, aneurisma
coronario, ecocardiografia, pericarditis, insuficiencia cardiaca
congestiva.

Ten patients with Kawasaki disease (KD) were studied; the
mean age was 5 years with male sex predominance of
1.5:1. An echocardiogram was performed in eight cases;
three showed coronary alterations; two had bilateral
aneurysms, the first one measured 7 mm in the right coronary
and 4 mm in the left; another patient had bilaterai aneurysms
measuring 6 mm in the left coronary and 3 mm in the right
one. The third case had a 4 mm left coronary aneurysm.
Pericarditis occurred in three patients; mild pericardial effusion
in one; two had myocarditis and congestive heart failure. A
coronariography and perfusory gammagram were performed
in the cases with echocardiographic coronary alterations.
An echocardiographic follow-up was done in eight patients;
the aneurysm persisted in all. Every patient was given aspirin
and five of them received intravenous gammaglobulin. This
disease predominates in Asiatic population, but several ca-
ses have been diagnosed in our country.

Key words: Kawasaki disease, coronary aneurysm,
echocardiogram, pericarditis, congestive heart failure.

INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki (EK) es un sindrome
vasculitico de la nifiez, autolimitado, de origen descono-
cido, caracterizado por fiebre, exantema, afeccién
mucocutanea y dafio de las arterias coronarias como
ectasia, dilatacion difusa y formacion de aneurismas.

Tomisaku Kawasaki' en Japdn hizo su descripcidn
original en 1967; estudio6 50 nifios cuyas manifestacio-
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nes predominantes eran fiebre y erupcién cutanea. El
18 al 25% de los pacientes con EK desarrollaran anor-
malidades coronarias.? La gammaglobulina intravenosa
reduce en gran medida el riesgo de ancurismas; de ahi
la importancia de conocer y diagnosticar la enferme-
dad antes del décimo dia del inicio de la fiebre para
lograr un tratamiento eficaz. En nuestra experiencia esta
patologia afecta sobre todo a menores de cinco afios;
puede confundirse en etapas iniciales con otros proce-
sos infecciosos; puede ser causa de una cardiopatia
adquirida en la infancia o isquémica en adolescentes y
adultos jovenes como secuela de EK no diagnosticada
oportunamente.

MATERIAL Y METODOS

Revision retrospectiva de los expedientes clinicos de
diez pacientes con EK, diagnosticados en el Departa-
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ecocardiograma muestra disminucidn de la dilatacién
de las coronarias.

Tratamiento. Todos recibieron 100 mg/kg/dia de
acido acetilsalicilico durante la fase aguda o hasta la
defervescencia; los pacientes con trombocitosis reci-
bieron dosis antiagregante plaquetaria: 5 a 10 mg/kg/
dia. El tratamiento dur6 en promedio scis semanas, a
excepcion del paciente que desarrolld ancurismas
coronarios y recibe este medicamento de manera con-
tinua. Trcs pacientes recibieron gammaglobulina
intravenosa (GGIV) 1 g/kg/dosis unica; otro recibi6 2
g/kg/dosis inica y uno mas, 400 mg/kg/dia durante cua-
tro dias.

Discusion

La enfermedad de Kawasaki se ha identificado en
varios paises. En México se desconoce su frecuencia;
solo existen informes aislados.’? La raza asiatica es la
mas afectada: es endémica en Japon y Korea; la fie-
cuencia anual es de 50 a 100 casos por 100,000 meno-
res de cinco afios; cerca de 5,600 casos por afio; en
Estados Unidos ocurren mas de 2,500 casos cada
afio.2!%" La importancia de conocer esta enfermedad
y establecer un diagnostico oportuno es que puede ser
causa de cardiopatia isquémica en adolescentes y adul-
tos jovenes quienes no fueron diagnosticados en la ni-
fiez. La EK afecta predominantemente a menores de
cinco aflos (80% de los casos).>'!! En este informe la
edad promedio de los casos fue de cinco afios, similar a
otras publicaciones. Predominé el sexo masculino con
una relacion de 1.5:1, como en otras series.>!°

No se conocen las causas de la EK. Se ha sugerido
una etiologia infecciosa en virtud de las caracteristicas
clinicas y epidemioldgicas del padecimiento, como fiebre,
inyeccion conjuntival, afeccién mucocutanea, exantemay
adenitis; asi como por la distribucion de edad, los picos
estacionales en invierno y primavera y la presencia de
brotes epidémicos superpuestos sobre los casos endémi-
cos. Sin embargo, no se ha identificado un agente cau-
sal.'“2 Ny existen estudios que confirmen la enfermedad
de Kawasaki. El diagnéstico se basa en la presencia de
fiebre y cuatro de otros cinco criterios principales. Todos
los criterios diagnosticos, excepto la linfadenopatia cervi-
cal, se observan en mas del 90% de los pacientes.
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Las manifestaciones tipicas en lactantes o preescola-
res son fiebre elevada, exantema maculo-papular en el
tronco, que puedc generalizarse, y descamacion perineal
en 10% de los pacientes. Esto se observd en nuestros
casos y sc ha descrito por otros autores nacionales.'?

La enfermedad puede confundirse con padecimientos
mas comunes; sin embargo, entre ¢l segundo y quinto dias
de evolucidn aparece hiperemia cn las conjuntivas bulbares
durante dos semanas en pacientes no tratados.

El examen con lampara de hendidura pucde mostrar
uveitis antertor leve hasta en 80% de los casos, que se
resuclve sin dejar secuelas. Esta manifestacion es de
especial importancia para distinguir en forma temprana
a la EK de otros padecimientos exantematicos que cur-
san con fiebre y conjuntivitis, por lo que debc investigarse
en todos los casos.' Esta valoracién se efectu6 en dos
de nuestros pacientes y fue normal. Hubo afeccion de
la mucosa orofaringea en todos los casos y sugirid por
vez primera el diagnostico en la mayoria de nuestros
pacicntes; los labios muestran un eritema rojo brillante,
que progresa en los siguientes tres dias y se acompafia
de inflamacion, grietas o fisuras y sangrado. La lengua
tiene apariencia de fresa con papilas prominentes y la
mucosa orofaringea esta eritematosa.

Las manifestaciones en las extremidades como el
eritema palmo-plantar, con edema del dorso de manos
y pies ocurrié en ocho pacientcs.

La descamacion de los dedos de las manos y los pies
se manifiesta entre el décimo y vigésimo dias después
del comienzo de la fiebre; se inicia en las regiones
periungueales y se puede extender y abarcar las pal-
mas y las plantas.

La linfadenopatia cervical es el dato menos cons-
tante, ocurre en 50 a 75% de los casos; sélo se ob-
servé en tres de nuestros pacientes. Para conside-
rarse criterio diagnostico debe haber por lo menos
un ganglio mayor de 1.5 cm de didmetro; ocasional-
mente hay varios ganglios dispersos o en racimo;
ocurren simultdneamente al iniciarse la fiebre y se
resuelven al ceder ésta.

No todos los pacientes llenan los criterios diagndsti-
cos clasicos de la EK; es decir, tiencn fiebre y menos
de cuatro de los otros aspectos clinicos. Esto se conocc
como Kawasaki “‘atipico o incompleto” y ocurre con
mayor frecuencia en lactantes que, infortunadamente,
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son los que estan en mayor riesgo de sufrir arteriopatia
coronaria y su reconocimiento es dificil.!*!6

Se han descrito manifestaciones clinicas adicionales
y otros datos importantes que coexisten con la EK y
que pueden ser de ayuda diagndstica!” (cuadro 4),

Cuadro 4. Datos clinicos adicionales en 10 pacientes

Dato clinico Num. de pacientes positivos

Artralgias
Artritis

Dolor abdominal
Néausea y vémito
Hepatomegalia
Disuria

S WWwWw~NwWw®

La trombocitosis, por lo comun presente en la prime-
ra semana de la enfermedad, aumenta en la segunda,
para alcanzar un maximo a las tres semanas con una
media de 800,000 plaquetas/mm?, aunque puede llegar
a 2 millones/mm?®. Seis de nuestros casos mostraron
una cifra promedio de 563,000; uno, que tuvo aneurismas
coronarios llegd a 971,000 plaquetas/mm?. La
trombocitosis no es esencial para el diagnostico de EK
y la trombocitopenia no excluye el diagndstico, ya que
hasta 2% de los pacientes pueden tenerla y general-
mente se acompaifia de afeccion coronaria grave e in-
farto del miocardio.'®

La ecocardiografia bidimensional detecta derrames
pericardicos, asi como dilatacién y aneurismas
coronarios; tiene una sensibilidad del 100% y una espe-
cificidad de 97% para estos ultimos. Los aneurismas se
pueden detectar dentro de los primeros 10 a 14 dias en
20 a 25% de los pacientes que no recibieron
gammaglobulina y en cerca del 5% de los que Ia reci-
bieron." Las arterias coronarias proximales se visualizan
mejor que las distales, pero muy a menudo los aneurismas
surgen en sentido proximal y con dicha técnica mas del
90% de los aneurismas se detectan por angiografia. El
ECO puede ser util en la primera semana de la enfer-
medad y es conveniente repetirlo entre la segunda y
tercera semanas y aproximadamente un mes después.
Si los datos de estos estudios son normales, tal vez no
se necesiten mas ecocardiogramas. Si se detectan anor-
malidades coronarias en cualesquiera de los tres
ecocardiogramas, se requieren mas investigaciones,
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como gammagrafia cardiaca y coronariografia.'® Estos
estudios se efectuaron en tres pacientes; los primeros
fueron normales y la coronariografia corrobor6 la pre-
sencia de aneurismas en un caso. Hubo seguimiento
ecocardiografico en ocho casos; persistieron los
aneurismas aunque de menor tamaiio en el inico afec-
tado.

Aproximadamente 50% de los aneurismas coronarios
en la EK desaparecen; una quinta parte de los pacien-
tes desarrolla obstrucciones de las coronarias.” Los
aneurismas de pequefio o mediano calibre (< 8 mm de
diametro) y fusiformes tienden a la regresion; los
aneurismas grandes, especialmente los saculares o los
de morfologia mas compleja, tienden a persistir.

El objetivo del tratamiento es disminuir Ia inflama-
cion del miocardio y de la pared de las arterias coronarias
y evitar la trombosis, inhibiendo la agregacion
plaquetaria.

El tratamiento durante los primeros diez dias de la
enfermedad con 2 g/lkg de GGIV y 80 a 100 mg/kg/dia
de acido acetilsalicilico (AAS) reduce los problemas
coronarios de 20 a 35% hasta 2 a 4%. La gamma-
globulina intravenosa en los primeros diez dias de ini-
ciado el padecimiento controla los sintomas y previene
la afeccion de las coronarias. Se recomienda una dosis
de 2 g/kg durante 12 horas. En Japon se emplean a
veces dosis mas bajas debido al costo elevado. Asi ocu-
rrid con cuatro de nuestros pacientes; tres recibieron |
g/kg/dosis, uno 400 mg/kg/dia durante cuatro dias y el
ultimo 2 g/kg/dosis. Esta dosis da una respuesta clinica
mas rapida y menor frecuencia de complicaciones
coronarias'®® comparada con el régimen de cuatro
dosis. Durongpisitkul y cols.?! en un metaanalisis de
todos los ensayos publicados sobre el tratamiento con
aspirina y gammaglobulina hallaron que la
gammaglobulina en dosis unica de > | g/kg disminuyo
la frecuencia de complicaciones coronarias. A pesar
de ello, casi 10% de los pacientes que reciben GGIV
desarrollan aneurismas coronarios; por lo que algunos
autores utilizan puntuaciones basadas en factores de
riesgo para predecir su incremento antes de emplear
gammaglobulina intravenosa.?2%

El AAS no reduce la frecuencia de dilatacion de las
coronarias, pero parece disminuir la de infarto miocardico
fatal debido a trombosis. Durante la fase aguda de la
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enfermedad se dan 80 a 100 mg/kg/dia cada seis horas.
Cerca del dia 14 de la enfermedad, cuando se ha re-
suelto la fiebre, se reduce a una dosis a niveles
antitrombéticos de 3 a S mg/kg/dia y se continia hasta
la normalizacién de la velocidad de sedimentacién glo-
bulary la trombocitosis; se suspende si no ocurren alte-
raciones coronarias visibles por ecocardiografia entre
seis y ocho semanas de haber comenzado el trastorno.

El unico efecto que puede medirse con esta terapéu-
tica es la reduccién en la duracion de la fiebre. Todos
los pacientes recibieron AAS con el esquema mencio-
nado.

Se han estudiado los efectos de la GGIV durante los
diez primeros dias de la EK; sin embargo, debe prestar-
se consideracion al tratamiento después del décimo dia
si los pacientes contindan febriles, ya que la fiebre es
un factor de riesgo para enfermedad coronaria. En los
pacientes con descamacion, antecedentes compatibles
con EK y sin fiebre durante muchos dias la GGIV no
evita las alteraciones coronarias después de terminar la
reaccién inflamatoria aguda.'® De los cinco pacientes
que recibieron GGIV sélo el que recibid 2 g/kg/dosis
desarroll6 aneurismas en ambas coronarias, pues tenia
algunos factores de riesgo para coronariopatia como
fiebre de mas de 16 dias, sexo masculino y administra-
cidén de GG después del décimo dia de evolucién. Es
indispensable el seguimiento ecocardiografico periddi-
co, pues los aneurismas coronarios pueden identificar-
se hasta en la segunda o tercera semanas después de
comenzar la enfermedad; su aparicion después de la
sexta semana es muy rara, salvo que persistan mani-
festaciones clinicas de la inflamacién. Por lo tanto, se
recomienda efectuar ecocardiograma al comienzo de
la enfermedad, al inicio de Ia fase subaguda, al inicio de
la convalecencia, tres a seis meses después y poste-
riormente cada dos afios.

Algunos factores clinicos? indican mayor riesgo de
coronariopatias, pero no la nccesidad de GGIV, porque
muchos signos que sugieren un mal prondstico pueden
no aparecer temprano y los nifios con puntuaciones de
bajo riesgo pueden presentar enfermedad cardiovascular
grave. Los factores que predicen de manera mds cons-
tante la presencia de daflo coronario son la fiebre de
mas de 16 dias; reaparicion de la fiebre después de un
periodo sin ella de 48 h como minimo; arritmias, ade-
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mas del bloqueo AV de primer grado; sexo masculino,
edad menor de un afio y cardiomegalia.

Es imposible prevenir la enfermedad de Kawasaki
mientras no se conozcan su causa y su patogenia. El
principal reto es reconocer a los pacientes de manera
temprana para dar GGIV y AAS e impedir el dafio de
las arterias coronarias.
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