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1. MARCO TEORICO Y DEFINICION DEL PROBLEMA

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis aguda, auto limitada, de etiologia no
bien conocida que se presenta principalmente en nifios pequefos, se caracteriza por
fiebre durante de por lo menos cinco dias y cuatro de otros cinco criterios principales:
1) cambios en la cavidad oral como eritema y fisuras labiales, lengua “en fresa”,
hiperemia faringea; 2) hiperemia conjuntival; 3) exantema maculopapular; 4) cambios
en las extremidades como eritema, edema, descamacion palmar, plantar o perianal; 5)
adenopatia cervical. Los casos incompletos se diagnostican en pacientes con fiebre y
al menos cuatro de los criterios descritos anteriormente, asociados con afeccion
coronaria detectada por ecocardiografia o angiografia coronaria. El tratamiento con
gammaglobulina intravenosa ha disminuido la prevalencia de dilatacion Coronaria a
menos del 5% y de aneurismas gigantes a menos del 1% y la mortalidad ha
descendido del 2% al 0.3%. Sin embargo, algunos pacientes a pesar de haber recibido
tratamiento oportuno desarrollan afectacion cardiaca. La primera descripcidon se realizo
en Japon en 1967 por Tomisaku Kawasaki, actualmente la enfermedad se presenta
tanto en forma endémica como epidémica en las comunidades y nifios de todas las
razas de Ameérica, Asia y Europa. Los aneurismas de las arterias coronarias o el
desarrollo de ectasia se desarrollan en el 15 hasta el 25% de los nifios enfermos no
tratados y pueden conducir a enfermedad isquémica cardiaca, infarto del miocardio, o

muerte subita.

Por lo anterior uno de los principales retos del pediatra es hacer el diagndstico
temprano de la enfermedad de Kawasaki, con la finalidad de disminuir la incidencia de
complicaciones fatales de dicha enfermedad.



Lo antes comentado fue lo que motivo a esta investigacion, por lo que nos

planteamos las siguientes preguntas:

1.- ¢Cudl es la frecuencia y la distribucion de la enfermedad de Kawasaki por: edad,

género y lugar de residencia, en los nifios del Hospital Infantil de Morelia?

2.- ¢Cudles son las principales manifestaciones clinicas de la Enfermedad de

Kawasaki en los pacientes del Hospital infantil de Morelia?

3.- ¢ Cudles son las principales alteraciones en el Ecocardiograma?

4.- ¢ Cual fue el manejo empleado en los pacientes?

5.- ¢ Cual fue el tiempo de estancia hospitalaria?

6.- ¢ Cudl fue la evolucion y complicaciones de los pacientes?



2.- ANTECEDENTES DE LA ENFERMEDAD DE KAWASAKI

La enfermedad de Kawasaki, es una vasculitis que afecta vasos sanguineos de
mediano calibre, de etiologia desconocida, que se caracteriza por fiebre, exantema y
afeccion mucocutanea; su principal complicacion es la formacion de aneurismas de las
arterias coronarias en 20% de pacientes no tratados; la muerte subita puede ser el

resultado de infarto del miocardio, de miocarditis, o de ruptura de un aneurisma.*

La descripcidn original del padecimiento en 1967 la hizo Tomisaku Kawasaki en
Japén; estudid 50 niflos entre 1961 y 1967 en forma sistematizada y mostré6 sus
hallazgos en fotografias y dibujos; lo cual sentdé un precedente para el reconocimiento
de la enfermedad en todo el mundo.! La enfermedad se consideraba benigna hasta
1971, cuando se publicaron varios casos de muerte 1, en cuya autopsia se observaron
oclusion trombética completa y aneurismas de arterias coronarias con infarto del
miocardio. Cuando se estudi6 de manera sistematica a los pacientes con
ecocardiografia, se vio que 20 a 25% de los nifios no tratados tenian secuelas
cardiovasculares con afectacién coronaria como ectasias y aneurismas gigantes. 2>
Aungque las caracteristicas clinicas y epidemiologicas de la enfermedad apoyan
fuertemente una posibilidad infecciosa, no se ha identificado la etiologia de la
enfermedad. “®Los nifios son afectados mas que las nifias en relacion 1.5:1, un rasgo
tipico de enfermedades infecciosas. El diagnéstico de la EK es clinico y se basa en la
presencia de fiebre por lo menos durante cinco dias y cuatro de otros cinco criterios
principales: inyeccion conjuntival bilateral, cambios en los labios y la cavidad oral,
exantema polimorfo, cambios en extremidades periféricas y adenopatia cervical no
purulenta. *** Los casos que no muestran todos los criterios sediagnostican por la
presencia de fiebre y algunos de los cuatro criterios descritos anteriormente, que se
acompafiande afectacion coronaria detectada por ecocardiografia o por angiografia
coronaria.***® El tratamiento actual de la EK es con gammaglobulina intravenosa
(GGIV) a 2g/kg en dosis Unica y acido acetilsalicilico (AAS), 80 a 100 mg/kg/dia, con lo
cual ha disminuido la prevalencia de dilataciones de las arterias coronaria a menos del

5%; la deaneurismas gigantes a menos del 1% y la mortalidad del 2% al 0.3%.%°*" Sin
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embargo, algunos pacientesa pesar de haber recibido tratamiento oportuno desarrollan
aneurismas coronarios. Esto indica que laterapéutica en la EK no es perfecta y es
improbable mejorar el tratamiento sin conocer la etiologia ypatogénesis del
padecimiento.

2.1 EPIDEMIOLOGIA

La enfermedad de Kawasaki afecta principalmente a nifos pequefios; el 80%
son menores de cuatro afios y el 50% son menores de dos afios. Es rara en nifios
menores de tres meses y en mayores de ocho afios de edad, pero en éstos,el
diagnéstico se retrasa y puede ocurrir afectacién coronaria severa **’. Los nifios se
afectan 50% mas que las nifias. Las tasas de incidencia por razas muestran que los
nifos japoneses y coreanos tienen una incidencia anual de 40 a 150 casos por 100,000
en menores de cinco afos, mientras que los de raza caucasica muestran tasas de 6 a
10 casos por 100,000 sujetos menores de cinco afios. Se han hallado cifras
intermedias en nifios negros, hispanoamericanos, chinos, filipinos y polinesios. La
enfermedad es mas prevalente en invierno y primavera. En Japon tiene la mayor
incidencia al afio de vida y en EE.UU. al afio y medio. Los datos clinicos y
epidemioldgicos de comienzo subito, exantema febril, y caracter auto limitado de la
enfermedad, asi como la aparicién de epidemias a intervalos de 2 a 4 afos, sugieren

un origen infeccioso.

2.2 ETIOLOGIA Y PATOGENESIS*>

La etiologia de la enfermedad aun es desconocida, aunque los rasgos clinicos y
epidemioldgicos sugieren fuertemente una causa infecciosa. Enfermedad auto limitada,
generalmente no recurrente que se manifiesta por fiebre, exantema, eritema conjuntival
y adenopatia cervical encaja bien con una etiologia infecciosa. Las caracteristicas
epidemiologicas mencionadas previamente, incluyendo distribucion de la edad,
estacionalidad, aparicion de brotes comunitarios epidémicos, son indicativas de una

enfermedad de la nifiez transmisible®. Los hallazgos de laboratorio también sugieren



infeccion, sin embargo; los esfuerzos para identificar un agente infeccioso, con
meétodos seroldgicos, cultivos para virus y bacterias convencionales, asi como
inoculacién en animales, ha fracasado para identificar una causa infecciosa.

Una hipétesis atractiva es que la enfermedad de Kawasaki es causada por un agente
infeccioso, que produce enfermedad clinicamente aparente solo en algunos individuos
genéticamente predispuestos. Otra hipotesis sugiere que la enfermedad esta
relacionada a una toxina bacteriana superantigenica, sin embargo permanece
controversial®. También es posible que la enfermedad resulte de una respuesta
inmunoldgica que sea el detonante para cualquiera de los diferentes agentes
patégenos. Rowley y cols.”® detectaron un antigeno en el epitelio bronquial y en los
macréfagos de pacientes con enfermedad de Kawasaki aguda usando un anticuerpo
sintético. El anticuerpo monoclonal sintético IgA se encontré unido a un componente
citoplasmico no identificado de los macrofagos dentro de las arterias coronarias de 9 de
12 casos fatales de EK, pero en ninguno de diez controles. También se encontro este
antigeno en el epitelio respiratorio del bronquio proximal de 77% de casos fatales,
nunca en los controles. La importancia de estos resultados es incierta, pero una

interpretacion es que un patdgeno respiratorio particular puede asociarse con EK. "

2.3 PATOLOGIAY

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica, que involucra todos los
vasos sanguineos del cuerpo. Los aneurismas pueden presentarse ademas de las
arterias coronarias, en las arterias celiacas, mesentéricas, femorales, iliacas, renales,
axilares y braquiales. En los estadios iniciales de la enfermedad la capa media de los
vasos afectados muestra edema de las células del musculo liso. Las células
endoteliales y subendoteliales presenta edema, pero la lamina elastica interna
permanece intacta. En las primeras etapas (dia 7 a 9 de iniciada la enfermedad), se
encuentra predominio de Neutréfilos, con una rapida transicion a ceélulas gigantes
mononucleares del tipo linfocitos (principalmente células T CD8), células plasmaticas
IgA. En este estadio existe destruccion de la lamina elastica interna, eventualmente con

proliferacion de fibroblastos. La inflamacion activa se sustituye después de varias



semanas a meses por fibrosis progresiva con formacion de cicatrices. La remodelacion
0 revascularizacion arterial puede presentarse en la enfermedad de Kawasaki con
arteritis coronaria. La estenosis progresiva resulta de la remodelacion continua con
proliferacion de la intima y neo angiogénesis; la intima es marcadamente gruesa y
consiste en micro vasos dispuestos linealmente, una capa rica en tejido muscular liso y
fibroso. Varios factores de crecimiento se expresan tanto fuera como dentro del
aneurisma, donde son activados por el estrés del corte.

El vémito y dolor abdominal en la enfermedad de Kawasaki pueden ser debidos
a arteritis de las arterias mesentéricas. La hidropesia de la vesicula biliar puede ser
clinicamente aparente en los nifios con enfermedad de Kawasaki, debido a infiltracion
peri vascular de células inflamatorias.

La linfadenopatia, un hallazgo temprano en pacientes con enfermedad de
Kawasaki, no es evidente en las autopsias. Los hallazgos patoldgicos en los ganglios
linfaticos incluyen arteriolitis trombdética y linfadenitis severa con necrosis.; la biopsia
realizada en la primera semana de la enfermedad revela hiperplasia anormal en el
endotelio de la vénula pos capilar e hiperplasia de células reticulares alrededor de la

vénula pos capilar.

2.4 DIAGNOSTICO Y MANIFESTACIONES CLINICAS

En ausencia de una prueba diagndstica especifica o rasgos clinicos
patognomonicos; se han establecido criterios clinicos, como método para apoyar a los
médicos en el diagndstico de la Enfermedad de Kawasaki'®. Ademéas de los criterios
diagnésticos, existen otros hallazgos clinicos y de laboratorio observados en los
pacientes con enfermedad de Kawasaki Utiles en el diagndstico. El diagnostico clasico
de la EK se ha basado en la presencia de fiebre con duracion igual o mayor de 5 dias,
y 4 de los 5 principales rasgos clinicos(Kawasaki clasico) o en un paciente con fiebre y
menos de cuatro de los otros criterios clinicos pero con aneurismas de las arterias
coronarias detectados por Ecocardiograma o0 angiografia coronaria (Kawasaki

incompleto) *'.



Si todos los rasgos clinicos de la EK estan presentes, no es necesario esperar hasta el
quinto dia de fiebre para hacer el diagnostico.

> Fiebre: duraciébn minima de cinco dias, comienza abruptamente, es elevada,
frecuentemente de 40°C o mas, pero remitente, con dos o cuatro picos por dia.
En niflos no tratados persiste generalmente una a dos semanas con promedio
de 12 dias; en otros puede durar tres a cinco semanas. En pacientes que
reciben dosis antiinflamatoria de AAS la fiebre cede en cuatro a cinco dias y en
24 a 48 h en pacientes tratados con gammaglobulina. Se considera que la
enfermedad se inicia el primer dia de fiebre, aunque pueden haber ocurrido uno
0 mas datos clinicos por ejemplo tos, rinorrea, hauseas, vomito, dolor abdominal,
un dia antes.

> 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 y la cérnea, lo que distingue la enfermedad del sindrome de Stevens-
Johnson. La hiperemia conjuntival aparece en la primera semana de la
enfermedad, habitualmente se inicia entre el segundo y quinto dia, y dura una a
dos semanas en pacientes que no reciben tratamiento.

» Cambios en extremidades periféricas. Es caracteristico en manos y pies, el
eritema limitado a las palmas y las plantas. A menudo es llamativo, con un
cambio abrupto de lo normal al eritema superficial. Las manos y los pies se
tornan edematosos o firmemente indurados, lo cual impide que los pacientes
efectden la bipedestacién, 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 uiias; puede extenderse y abarcar las palmas y plantas; puede
adoptar la forma de guante o calcetin. Se manifiesta en la fase subaguda, entre
el décimo y vigésimo dia después de iniciada la fiebre.

» Exantema polimorfo. El exantema puede adoptar muchas formas, no es
vesicular. EI mas comun es maculopapular, intensamente eritematoso que se
inicia en el tronco y en las extremidades; muestra ligera elevacién en sus
margenes, con papulas de 2 a 3 mm de extension o placas coalescentes de

varios centimetros. La distribucion del exantema es difusa; se observa



frecuentemente en la cara formando una pseudomascara, aunque puede ser
prominente en tronco o en las extremidades; en nifios pequefios puede ser muy
acentuado en el periné y en las ingles. En este Ultimo sitio es bastante comun
tanto en nifios que usan panal como en los que ya no lo requieren. Esto sucede
antes de que ocurra la descamacion periungueal que aparece en la fase
subaguda y puede estar presente en la fase febril aguda. El exantema no es
permanente; puede desaparecer en un area y aparecer en otra durante varios
dias, lo que es mas aparente cuando la fiebre es alta. Aunque el exantema se
parece al del sarampion, difiere en su distribucién y no progresa de la cara y de
la zona retro auricular al tronco como en el sarampion. También es comun un
exantema tipo eritema multiforme con placas pruriginosas muy elevadas como
una eritrodermia escarlatiniforme. Se observan ocasionalmente finas pustulas
sobre las superficies extensoras de las articulaciones. Este exantema aparece
generalmente dentro de los primeros cinco dias del inicio de la fiebre.

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 fresa.
Aparece eritema de la mucosa oro faringea. No hay ulceraciones orales ni
linguales.

Adenopatia cervical no purulenta. Es el menos constante de los datos; ocurre
en 50 a 75% de los casos. Para considerar este dato como criterio de la EK
debe palparse por lo menos un ganglio mayor de I.5 cm de didmetro. Aparece
desde el inicio de la fiebre. 15-18 Ocasionalmente hay ganglios linfaticos
conglomerados de gran tamafio que nunca son fluctuantes; se reducen al
desaparecer la fiebre. 18 Todos los criterios diagnosticos, excepto la

linfadenopatia cervical, se observan en méas del 90% de los pacientes.



MANIFESTACIONES ADICIONALES 2912 17 18,21

La EK causa lesiones inflamatorias en muchos tejidos; la naturaleza
multisistémica de la enfermedad permite identificar signos y sintomas neurolégicos,
oculares, respiratorios, gastrointestinales, genitourinarios, musculo esqueléticos y
cutaneos; estas manifestaciones adicionales, aunque no son criterios diagndésticos, son
de utilidad para apoyar el diagnostico de EK; pero la afectacién cardiovascular es la

mas grave.

Manifestaciones neuroldgicas. Se ven desde 1 hasta en 30% de los casos.
Ocurre meningitis aséptica en cerca del 40% de los pacientes, que se caracteriza por
irritabilidad extrema, labilidad emocional o letargo. Afecta sobre todo a lactantes, en
quienes el liquido cefalorraquideo tiene una cuenta celular promedio de 20/mm?® con
90% de mononucleares, y niveles de glucosa y proteinas normales. Otras
manifestaciones pueden ser hemiplejia transitoria, infarto cerebral, ataxia,crisis
convulsivas y encefalopatia focal. Puede ocurrir paralisis facial generalmente transitoria

con una duraciéon maxima de tres meses, con recuperacion espontanea y completa.

Manifestaciones oculares. Muchos pacientes tienen fotofobia. En la fase aguda
el examen con lampara de hendidura puede mostrar precipitados quératicos diminutos,
uveitis anterior leve y opacidades en el humor vitreo en uno o ambos o0jos. La uveitis se

observa hasta en 80% de los casos y se resuelve sin dejar secuelas.

Manifestaciones cardiacas. El 60% de los pacientes tiene taquicardia y ritmo
de galope; 20% muestra signos de insuficiencia cardiaca congestiva; 30% tiene
derrame pericardico e insuficiencia tricuspidea; 25% desarrolla insuficiencia mitral. El

electrocardiograma frecuentemente muestra bloqueo AV de ler grado.

Manifestaciones pulmonares. Los sintomas respiratorios como la tosson leves,
ocurren en la fase agudaen algunos pacientes. Existen alteraciones radiogréaficas

pulmonares en 15% de los nifios; infiltrado reticulogranular (neumonitis intersticial),
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reforzamientoperibronquial y derrame pleural. Estos datos se deben a insuficiencia

cardiaca. Los nédulospulmonares son consecuencia de la vasculitis %.

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
que lleva incluso a una exploracion quirdrgica. El hidrocolecisto puede ocurrir en el
60% de los pacientes; se expresa por una masa palpable en el cuadrante superior
derecho; se acompafa de elevacion de las bilirrubinas y de las transaminasas. Se
puede confirmar por ultrasonido. Es una complicacion auto limitada y se resuelve

espontdneamente. Rara vez aparece ictericia obstructiva y pancreatitis.

Manifestaciones genitourinarias. La uretritis ocurre en 50 a 90% de los
pacientes; se manifiesta por piuria estéril. Una pequefia proporcion de varones

desarrolla una minima ulcera meatal. Puede ocurrir hidrocele.

Manifestaciones musculo esqueléticas. Las artralgias y artritisocurren en 30%
de los pacientes, sobre todo en nifias de mayor edad. La duracién media es de unas
dos semanas pero pueden persistir hasta tres meses. La artritis puede aparecer en la
primera semana de la enfermedad, en pequefias y grandes articulaciones
frecuentemente de rodillas y codos; se acompafa de leucocitosis en el liquido sinovial
de 100,000 a 300,000/mm3; puede ocurrir en la fase subaguda, con menor inflamacion

y afectacion de grandes articulaciones.

Manifestaciones cutaneas. Se observan eritema e induracioénen el sitio de
aplicacién de la vacuna BCGseis 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 diagnosticas para la EK por el Comité Japonés de Investigacion. 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
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son surcos transversales profundos en las uiias de las manos y los pies que pueden

aparecer uno o dos meses después del inicio de la enfermedad.

2.4.1 FASES CLINICAS DE LA ENFERMEDAD DE KAWASAK| 29131517

El curso de la EK se divide en tres fases clinicas.

1)

2)

3)

La fase febril aguda: que generalmente dura una a dos semanas. Se
caracteriza por fiebre, inyeccion, conjuntival, cambios de la mucosa oral, eritema
y edema de las manos y pies, adenopatia cervical, meningitis aséptica, y diarrea.
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 inyeccidén 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. Los aneurismas de las arterias coronarias se
desarrollan durante esta fase cuando el riesgo de muerte subita es mas alto.

La fase de convalecencia: empieza cuando todos los datos clinicos de la
enfermedad han desaparecido y continla hasta que la velocidad de
sedimentacion y la proteina C reactiva se normalizan, generalmente seis a ocho

semanas después del inicio de la fiebre.

2.4.2 ESTUDIOS AUXILIARES DE DIAGNOSTICO? 91217, 18,20,21.

LABORATORIO: Los datos que aporta son inespecificos y no confirman el

diagnostico de EK. Los reactantes de inflamacion casi siempre son anormales. La

elevacion de la velocidad de sedimentacion globular es frecuente y permite diferenciar

esta enfermedad de otras. La proteina C reactiva es positiva al inicio de la fiebre y

durante seis a ocho semanas. La cifra de plaquetas suele ser normal en la primera
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semana de la enfermedad; aumenta en la segunda para alcanzar un maximo a las tres
semanas con una media de 800,000 plaquetas/mm3; es decir, laelevacion ocurre hasta
la fase subaguda de la enfermedad y por consiguiente no es til para el diagndstico
oportuno de la EK. La trombocitosis no es esencial para el diagndstico de EK y la
trombocitopenia no excluye el diagndstico ya que hasta el 2% de los pacientes puede
tener esta alteracion; generalmente se acompafia de arteriopatia coronaria grave e
infarto del miocardio. En la primera semana del padecimiento existe leucocitosis
moderada con predominio de Neutrdfilos.

Es frecuente la anemia normocitica normo cromica leve a moderada sin signos de
hemolisis; tiene resolucion espontanea. Su intensidad se correlaciona con la gravedad
de la afectacion coronaria. Las bilirrubinas estan elevadasen 10% de los pacientes y las
transaminasas moderadamente elevadas al doble del limite normal superior en el40%
de los pacientes en la primera semana del padecimiento. La hipoalbuminemia es
indicador de riesgo para enfermedad coronaria mas severa. En el liquido
cefalorraquideo puede haber pleocitosis con predominio de neutrofilos; la glucosa y las
proteinas son normales. El examen general de orina muestra piuria estéril enel 60% de

los casos que puede ser intermitente.

GABINETE: Se pueden observar alteraciones electro cardiograficas como
arritmias o trastornos de la re polarizacién. La radiografia de térax puede mostrar
infiltrado reticulogranular, reforzamiento peribronquial o derrame pleural. La silueta
cardiaca puede estar crecida. Laecocardiografia bidimensional (ECOBD) detecta
derrames pericardicos, asi como dilatacion y aneurismascoronarios; tiene sensibilidad
del 100% y especificidad de 97% para estos Ultimos. Los aneurismas de las arterias
coronarias se pueden detectar por ecocardiografia en los primeros 10 a 14 dias en 20%
a 25% de los pacientes que no recibieron gammaglobulina y en cerca del 5% los que si
la recibieron.Segun el Ministerio de Salud de Japon, un diametro interno de la coronaria
de 3 mm en niflos menores de cinco afios y de mas de 4 mm en los mayores de cinco
afios, es anormal. También lo son un lumen irregular, o un segmento anterior con
didmetro 1.5 veces mayor que el previo. Sin embargo, actualmente se toma en

consideracion la superficie corporal para establecer los valores percentilares del
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diametro de las coronarias. Los aneurismas coronarios se consideran pequefios si
miden menos de 5 mm; medianos de 6 a 8 mm y gigantes mas de 8 mm de diametro
interno. Las arterias coronarias proximales se visualizan mejor por ecocardiografia que
las distales, pero frecuentemente los aneurismas se observan en la porcion proximal y
dicha técnica permite diagnosticar mas del 90% de los aneurismas que se detectan por
angiografia. EI ECOBD puede ser util en la primera semana de la enfermedad,
conviene repetirlo entre la segunda y tercera semanas y un mes después. Es raro que
aparezcan aneurismas después de la sexta semana, salvo que persistan las
manifestaciones clinicas. Si los datos de estos estudios son normales, pueden no
requerirse mas ecocardiogramas. Si se detectan anormalidades coronarias en
cualquiera de los estudios eco cardiograficos, se requieren mas investigaciones, como
la gammagrafia cardiaca y la coronario grafia. Esta ultima debe realizarse tomando en
cuenta el riesgo que conlleva. En un paciente con ectasia coronaria 0 con aneurismas
fusiformes, en quien probablemente no ocurran mas alteraciones coronarias no se
justifica la coronario grafia. En cualquier caso la angiografia coronaria no debe
realizarse hasta que hayan pasado 6 a 12 meses del inicio de la enfermedad y cuando

no exista proceso inflamatorio.

2.5 TRATAMIENTOQ 116,20, 21

Los objetivos del tratamiento son disminuir la inflamacion del miocardio y de la
pared de las arterias coronarias y evitar la trombosis, inhibiendo la agregacion
plaquetaria. Los pacientes deben ser hospitalizados para su tratamiento y observacion
hasta que desaparezca la fiebre y se controle la vasculitis 0 sus complicaciones.

Gammaglobulina intravenosa (GGIV): El tratamiento actual para la EK es la
administracion de GGIV antes del décimo dia de la enfermedad con una dosis de 2
g/kg y acido acetilsalicilico, 80 a 100 mg/kg/dia, con lo que se obtiene una respuesta
clinica mas rapida que con el régimen de cuatro dosis; se reducen las complicaciones

coronarias, de 20 a 25% a 2 a 4% y de aneurismas gigantes a menos del 1%.
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Acido acetilsalicilico (AAS): Aunque el AAS no reduce la frecuencia de dilataciéon de
las coronarias, se administra por sus efectos antinflamatorio y antiagregante
plaguetario; este ultimo efecto parece reducir la frecuencia de infarto miocardico fatal
debido a trombosis. Durante la fase aguda de la enfermedad se administra AAS, de 80
a 100 mg/kg/dia cada seis horas. Después de la etapa aguda, cuando ha desaparecido
la fiebre, se reduce la dosis hasta niveles antitrombdticos, de 3 a 5 mg/kg/dia en una
sola dosis; debe continuarse hasta la normalizacion de la proteina C reactiva, de la
velocidad de sedimentacién globular y de la cifra deplaquetas; se suspende entre seis 'y
ocho semanas de iniciado el padecimiento si los ecocardiogramas no muestran
alteraciones coronarias. En pacientes con varicela o influenza que reciben AAS debe
suspenderse temporalmente para reducir el riesgo de sindrome de Reye. Una
alternativa es el dipiridamol, 4 a 6 mg/kg/dia en dos o tres dosis.

Tratamiento adicional con gammaglobulina intravenosa en pacientes que no
responden a la GGIV: Desafortunadamente, no todos los pacientes con EK responden
al tratamiento inicial con GGIV. En 10 a 15 % de los pacientes la fiebre persiste o
retorna 48 horas después del tratamiento inicial con GGIV. La persistencia de fiebre o
su recrudescencia es motivo de preocupacién porque indica que continda la vasculitis
lo que eleva el riesgo de desarrollar aneurismas de las coronarias (12.2% contra 1.4%
en un analisis). En otro estudio la fiebre persistente fue el Unico factor que permitio
predecir el desarrollo de aneurismas. Esto significa que es muy importante tomar en
cuenta las elevaciones leves de temperatura; indican que la enfermedad no esta
completamente controlada si no hay otra causa de la fiebre. En este caso, los pacientes
deben recibir una segunda e incluso una tercera dosis de GGIV de 2 g/kg en infusién
en un lapso de 10 a 12 h, en base a la dosis-respuesta de la GGIV.Sin embargo, los
ninos no deben recibir nuevo tratamiento antes de 48 horas de haber terminado la
infusion de GGIV inicial, pues la fiebre antes de ese tiempo puede deberse a una

reaccion a la infusion.

Tratamiento adicional con gammaglobulina intravenosa en pacientes con

factores de riesgo para afectacion coronaria: Aunque la GGIV reduce la frecuencia
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de lesiones coronarias, es deseable que ningun paciente con EK desarrolle afectacion
coronaria. Por esta razon se han elaborado puntuaciones para predecir qué pacientes
requieren dosis mayores o adicionales de GGIV. Los factores que predicen mayor
riesgo de arteriopatia coronaria y mal pronostico son fiebre de mas de 16 dias; su
recurrencia después de un periodo afebril de mas de 48 horas; arritmias; género
masculino; edad menor de un afo; cardiomegalia; cuenta de plaguetas, hematocrito y
albumina sérica bajos durante la primera evaluacion. Sin embargo, estos factores de
riesgo no son Utiles para indicar dosis mayores o adicionales de GGIV porgue puede no
haber tales factores, a pesar de lo cual, los nifios con puntuaciones de bajo riesgo

pueden desarrollar enfermedad cardiovascular grave.® 2°

Mencionan algunos
parametros que sirven para identificar al momento del ingreso, qué pacientes con EK
no tendran una respuesta favorable a la GGIV a las dosis habituales. Observaron que
los pacientes que no respondieron a la GGIV tenian proteina C reactiva > 10 mg/dl. Y
deshidrogenasa lactica 590 UI/L, muy elevados; hemoglobina < 10 g/dl. Estos
parametros tienen sensibilidad de 84.6% y especificidad de 87%, con valor predictivo
positivo de 55% vy valor predictivo negativo de 96.8%. Por lo tanto, son auxiliares para
identificar a los pacientes que no tendran respuesta adecuada a la GGIV a dosis
habituales, incluso si se administra antes del décimo dia de evolucion de la
enfermedad. En estos casos se sugiere administrar 3 0 4 g/kg de GGIV como terapia
inicial. Algunos datos sugieren que los pacientes que desarrollan afectacion coronaria a
pesar de haber recibido GGIV y AAS tienen dilataciones coronarias menores y pronta

resolucién comparados con los pacientes que no recibieron GGIV.

Administracion de GGIV después del décimo dia de la enfermedad: Se ha
estudiado el efecto favorable de la GGIV durante los diez primeros dias de la EK, pero
casi 10% de estos pacientes, que reciben tratamiento oportuno desarrolla aneurismas
de las coronarias. Quienes contindan con fiebre después del décimo dia, con datos
clinicos de la fase aguda y vasculitis coronaria, sistémica o ambas, tienen riesgo de
desarrollar complicaciones como aneurismas coronarios gigantes y de las arterias
periféricas; deben recibir GGIV a 2 g/kg. En general, los pacientes que tienen

antecedentes compatibles con EK y descamacion, sin fiebre por muchos dias no
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requieren tratamiento con GGIV, porque es dificil prevenir enfermedad de las

coronarias después que ha cedido la reaccién inflamatoria aguda.

Esteroides: Un subgrupo de pacientes con EK parece ser resistente al tratamiento con
GGIV, incluso después de varias dosis; tienen mayor riesgo para desarrollar
aneurismas de las arterias coronarias y secuelas tardias. Los tratamientos eficaces que
se emplean en otras formas de vasculitis, como el uso de corticosteroides, de
pentoxifilina; la plasmaféresis y la inmunosupresion, se han usado en algunos casos de
EK. Los esteroides son el tratamiento de eleccion en todos los tipos de vasculitis en
pediatria, excepto en la EK. Puesto que la lesion de la pared arterial se debe a una
respuesta inmunoldgica, el tratamiento con esteroides en la EK, en teoria puede ser
benéfico por su potente efecto antiinflamatorio y bloqueo de la mayoria de los
mecanismos de dafio endotelial. Sin embargo, no se ha confirmado su utilidad en la
EK. Los esteroides deben reservarse para pacientes que no han respondido a la
administracion de dos dosis de GGIV. La mayoria de los especialistas trata a los nifios
gue no han respondido a la GGIV y todavia persisten con EK activa, con uno a tres
pulsos de metilprednisolona (30 mg/kg). Si este tratamiento no controla la actividad

puede ser benéfico administrar una dosis Unica de infliximab, a 5 mg/kg.

Infiximab? Los nifios con EK grave que desarrollan oclusién coronaria pueden sufrir
infarto del miocardio, arritmias o muerte subita; los que desarrollan oclusién arterial
periférica pueden complicarse de isquemia 0 gangrena de extremidades inferiores. Se
han intentado varios tratamientos para restaurar la circulacién, pero el control de la
inflamacion vascular con dosis suficientes de GGIV o esteroides es un prerrequisito
indispensable para la reperfusion arterial. Enseguida, los tratamientos pueden incluir
tromboliticos o vasodilatadores para arterias obstruidas, si la viabilidad de los tejidos
estd comprometida por vasoespasmo. El abciximab es un anticuerpo monoclonal, que
inhibe el receptor de la glicoproteina plaquetaria llib/Illa 39. Un grupo de investigadores
observd mayor numero de resolucién de los aneurismas en pacientes tratados con

abciximab comparados con los que recibieron tratamiento convencional 39.

17



Inmunosupresores: El uso de inmunosupresores mas potentes como la ciclofosfamida
o la ciclosporina en la EK no ha sido justificado. Estos medicamentos son relativamente
toxicos; su efecto es tardio. Debido a que la fiebre generalmente dura menos de tres
semanas, incluso en los casos mas severos de EK, pocos pacientes contindan
enfermos, lo cual sugiere que no se requieren inmunosupresores cuando el tratamiento
habitual ha sido agotado. Cuando los sintomas se prolongan mas de tres a cuatro

semanas, se debe pensar en una vasculitis crénica como la poliarteritis nodosa.

2.6 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 2 >%131%

El diagnoéstico diferencial de la EK incluye escarlatina, sindrome de Stevens-
Johnson y otras reacciones medicamentosas, sarampion, sindrome estafilocdcico de la
piel escaldada, sindrome de choque toxico, y artritis reumatoide juvenil. El diagndstico
diferencial entre la EK y la escarlatina puede ser difici; ambas enfermedades
comienzan de modo brusco y cursan con fiebre elevada, pero la escarlatina se
acompafia de vomito y odinofagia; en ocasiones de cefalea, escalofrios y malestar
general. En la escarlatina la fiebre es subita, tiene elevaciones limites de 39.5°C a 40°C
y se caracteriza por la aparicion de exantema y enantema. Sin tratamiento, desciende
al quinto o sexto dias; con tratamiento, a las 24 horas. En la EK la fiebre no cede con
antitérmicos ni antibidticos. En la escarlatina el enantema aparece con la mayor alza
térmica; se produce gran congestidon faringoamigdalina, que tiene exudado
membranoso en amigdalas y lesiones petequiales en paladar blando y pilares
anteriores en casos graves; en cambio en la EK, sélo se observa hiperemia de la
faringe. Ambas enfermedades muestran “lengua en fresa’. El exantema de la
escarlatina aparece en las primeras 24 horas, es maculopapular y de aspecto
punteado, que dan a la piel una apariencia aspera como “papel de lija” o “piel de
gallina”. Se generaliza rapidamente (en menos de24 horas); desaparece a la presion.
La frente y las mejillas estan rojas, lisas y calientes, con palidez perinasal y perioral. El
exantema es mas intenso en los pliegues de flexion con hiperpigmentacion y lesiones
petequiales en las fosas ante cubitales (signo de Pastia). En la EK el exantema es

maculopapular, intensamente eritematoso; se inicia en el tronco y las extremidades; en
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la cara forma una pseudomascara y en nifios pequefos puede ser muy acentuado en el
periné y en las ingles. Una caracteristica tardia de la escarlatina es la descamacion,
gue comienza en la cara al final de la primera semana en forma de escamas finas; se
extiende al tronco y luego a las extremidades; las manos y los pies suelen ser las
Ultimas zonas en descamarse; a diferencia de lo que ocurre en la EK. Los pediatras con
experiencia pueden distinguir entre las reacciones medicamentosas y la EK por las
caracteristicas del exantema y rasgos como el edema perioral (comun en las
reacciones medicamentosas pero no en la EK) y las Ulceras orales que son comunes

en el sindrome de Stevens-Johnson pero no en la EK.

La velocidad de sedimentacion globular es menor en pacientes con reacciones
medicamentosas en contraste con la de la EK que es muy elevada. La identificacion de
la enfermedad de Kawasaki en areas donde el sarampién sigue siendo epidémico es
dificil. Diferencias importantes entre el sarampion y la enfermedad de Kawasaki: En el
sarampién hay conjuntivitis exudativa, manchas de Koplik, y tos intensa; el exantema
generalmente empieza en la cara y en la region retro auricular; se torna confluente y
cuando cede deja lesiones residuales de un color pardusco distintivo. En la EK el
exantema maculopapular es intensamente eritematoso; comienza en el tronco y las
extremidades y generalmente cede en forma abrupta sin dejar lesiones residuales. La
acentuacion perineal del exantema es tipica de la EK pero no del sarampién. El edema
de las manos y pies ocurre en ambas enfermedades. La cifra de leucocitos y la
velocidad de sedimentacién en pacientes con sarampiéon no complicado son bajas; en
la EK los dos son generalmente altos. Cuando es dificil distinguir entre las dos
enfermedades, son utiles los titulos de IgM contra sarampion. La EK también muestra

similitudes clinicas con las enfermedades estafilocdcicas y estreptococicas.

La EK difiere del sindrome de choque toxico en que la hipotension y la afeccion
renal son raras. La creatinfosfoquinasa elevada también es comun en el sindrome de
choque toxico pero no en la EK.La artritis reumatoide juvenil sistémica puede parecerse
a la EK. La hepatoesplenomegalia, la linfadenopatia y un exantema evanescente,

asalmonado hacen pensar en artritis reumatoide juvenil.
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2.7 COMPLICACIONES 2 3 91012.13.18

Aproximadamente 20% de los pacientes con EK no tratados desarrollan
alteraciones de las arterias coronarias, como dilatacion difusa y formaciéon de
aneurismas. La dilatacion coronaria se detecta en promedio diez dias después del
comienzo de la enfermedad; la frecuencia maxima de dilatacion coronaria o aneurismas
ocurre en las primeras cuatro semanas. Los aneurismas saculares y fusiformes se
desarrollan entre 18 y 25 dias después del ataque. La miocarditis ocurre en mas de
50% de nifios con EK; la pericarditis con derrame pericardico aproximadamente en
25% de los casos. La frecuencia de secuelas coronarias graves es de 2 a 3% de los
pacientes; pueden ocurrir después de un infarto del miocardio; la mortalidad es hasta
de 22% en el primer infarto. El infarto del miocardio es mas frecuente en casos con
aneurismas coronarios gigantes, de 8 mm o mayores, en el primer afio de la EK. Kato
y colaboradores describen que los sintomas comunes del infarto del miocardio en EK
son choque y vomito. No se menciona el dolor retro esternal, salvo nifios de mas de
cuatro afios de edad, pues fueron asintomaticos 37% de los pacientes. Se han descrito
casos de infarto del miocardio y muerte subita por anormalidades de una arteria
coronaria en niflos con el antecedente de un padecimiento que en retrospectiva fue
compatible con EK. En nifios pequefios la sintomatologia es inespecifica y puede pasar
inadvertida; los niflos mayores pueden tener dolor toracico, disnea, letargo o sincope.
Debe darse tratamiento rapidamente con un fibrinolitico, estreptocinasa, urocinasa, o
con un activador del plasmindgeno.Los aneurismas de las arterias sistémicas ocurren
en 2% de los pacientes, generalmente en quienes tienen aneurismas de las arterias
coronarias. Las arterias que mas se afectan son las renales, para ovaricas,
paratesticulares, mesentéricas, pancreaticas, iliacas, hepaticas, esplénicas y axilares.
Una complicacion rara, grave durante la fase febril aguda es la isquemia periférica
severa causante de gangrena. Se ve en pacientes menores de siete meses de edad,
no asiaticos; tienen aneurismas gigantes de las arterias con enfermedad sistémica
grave y afectacién vascular difusa. Esta complicacion se ha tratado con infusion de

0.03 mg/kg/min de prostaglandina por varios dias en una unidad de cuidados intensivos
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con vigilancia hemodinamica constante; puede ser con heparina intravenosa y pulsos
de metilprednisolona, con lo que se han logrado algunos éxitos. No existen estudios

controlados para estos dos métodos.

Tratamiento a largo plazo ***® ?* 2:Depende de la estadificacién del riesgo coronario
de cada paciente de acuerdo a la clasificacion de la AsociacionAmericana del Corazoén.
Aproximadamente el 50% de los aneurismas coronarios muestran regresion: el
diametro de la arteria coronaria se normaliza. Una quinta parte de los pacientes
desarrolla obstrucciones de las arterias coronarias. En pacientes con ecocardiograma
normal en las tres fases de la enfermedad se administra AAS por seis a ocho semanas;
no se requiere restringir la actividad fisica. Los aneurismas fusiformes de pequefio o
mediano calibre (<8 mm de diametro), tienden a la regresién, mientras que los
aneurismas grandes, sobre todo los saculares o de morfologia mas compleja, tienden a
persistir. Los pacientes con un aneurisma solitario pequefio o mediano deben recibir
AAS 3 a 5 mg/kg una vez al dia hasta que se resuelvan las anormalidades de la arteria
coronaria de preferencia por tiempo indefinido. No es necesario limitar las actividades,
a menos que haya datos de isquemia en las pruebas de esfuerzo. Los pacientes deben
controlarse cada afio y someterse a pruebas de esfuerzo a partir de los cinco afios de
edad. Los ecocardiogramas se repetiran cada afio o con mas frecuencia hasta que se
demuestre una regresion estable. La angiografia coronaria se realiza si la prueba de
esfuerzo o el estudio de perfusidbn miocardica sugieren isquemia o si el ultrasonido
cardiaco sugiere estenosis de las arterias coronarias. Los pacientes con aneurismas
gigantes (8 mm o mayores) deben recibir AAS 3 a 5 mg/kg/dia una vez al dia por
tiempo indefinido, con o sin dipiridamol: 3 a 4 mg/kg/dia en tres tomas. Se pueden
afiadir anticoagulantes por via subcutdnea, warfarina, heparina o ambas, sobre todo
durante los primeros dos afios después del comienzo de la enfermedad. Se hace una
valoracion cardiaca cada seis meses; pruebas de esfuerzo periodicas;
ecocardiogramas anuales o mas frecuentes para controlar el tamafio de los
aneurismas. Debe hacerse una angiografia para definir la extensién de la enfermedad

al menos en una ocasion si los sintomas o las pruebas de esfuerzo indican isquemia
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miocardica. La actividad fisica se regula de acuerdo a los resultados de las pruebas de

esfuerzo y el nivel de anticoagulacion.

Los pacientes con lesiones obstructivas o signos de isquemia pueden requerir
tratamiento quirdrgico.Los pacientes con aneurismas coronarios gigantes tienen mayor

riesgo de trombosis coronaria tardia que quienes tienen alteraciones mas pequenas.

Mortalidad * # 10 1213 1920. | 5 tasa de mortalidad depende del reconocimiento y el
tratamiento adecuado oportuno de la enfermedad. Inicialmente en los afios setenta del
siglo XX la tasa de mortalidad, que era del 2% en Japo6n, descendié a menos de 0.1%
debido al diagnostico y tratamiento tempranos con GGIV. La muerte generalmente
ocurre cuando los sintomas del paciente parecen haber mejorado, dos a 12 semanas

después del ataque.

La causa de muerte mas comun que ocurre hasta en 22% es el infarto del
miocardio por trombosis deun aneurisma de la arteria coronaria. La segunda causa de
muerte en la fase subaguda es la ruptura de un aneurisma coronario gigante. La
muerte en pacientes sin infarto del miocardio o ruptura de un aneurisma puede ser
debida a arritmias secundarias a la miocarditis; otra causa es la insuficiencia cardiaca

congestiva.
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3.- JUSTIFICACION

Uno de los objetivos principales de este estudio es sensibilizar al grupo de
meédicos de nuestro hospital respecto a la enfermedad de Kawasaki, existe interés por
conocer la frecuencia de la enfermedad en la poblacion del Hospital infantil de Morelia,
su distribucién por grupo de edad y género, identificar las principales manifestaciones
clinicas, la incidencia de complicaciones cardiacas, asi como la relacion de estas con
el diagnéstico y el manejo adecuado y oportuno. Motivo por el cual se inici6 este
estudio, con la finalidad de implementar estrategias dirigidas a lograr un diagndstico
oportuno y un tratamiento eficaz para disminuir las complicaciones inherentes a la
enfermedad en aquellos pacientes en los cuales se identifica y se trata tardiamente,
pudiendo presentarse alteraciones cardiacas sobre todo a nivel de arterias coronarias,
considerando ademas, que algunos pacientes a pesar de recibir tratamiento oportuno
desarrollan afeccion cardiaca, haciéndose necesario contemplar las manifestaciones
adicionales que no se incluyen en los criterios diagndésticos pero que sin duda son de

utilidad para establecer el diagndstico temprano.

Uno de los aspectos mas importantes en los pacientes es el tratamiento en la
fase aguda de la enfermedad el cual va dirigido a disminuir la inflamacién en la pared
de las arterias coronarias y prevenir la trombosis coronaria, mientras que la terapia a
largo plazo en aquellos individuos que desarrollaron aneurismas coronarios el objetivo

es prevenir isquemia o infarto al miocardio.

Uno de los principales retos de nosotros los meédicos pediatras es hacer el
diagnodstico temprano de la EK, asimismo, reconocer en base a diferentes criterios, los

pacientes que requieren dosis mayores de Gammaglobulina intravenosa (GGIV) al
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momento del diagndéstico y determinar qué pacientes requieren dosis adicionales de
GGIV o administracion intravenosa de esteroide, incluso terapéutica con Anticuerpo
monoclonal quimérico (murino/humano) que se une especificamente al Factor de
Necrosis tumoral a (FNT-a) denominado INFIXIMAB. Considerar en aquellos pacientes
sospechosos de enfermedad de Kawasaki que no cumplen con todos los criterios
diagnosticos, recordando que este es basicamente clinico; pero que sin embargo en
este tipo de pacientes resulta imprescindible realizar estudios paraclinicos
complementarios entre los cuales se encuentran el Ecocardiograma o coronario grafia
debido a que puede tratarse de enfermedad de Kawasaki atipico o incompleto, y que
también puede presentarse caso recurrente de Kawasaki, el cual se define como un
nuevo episodio que satisface los criterios de caso de enfermedad de Kawasaki y
comienza mas de 3 meses después del episodio inicial y después de que han

regresado a lo normal VSG, PCR y plaquetas.
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4.- HIPOTESIS.

La frecuencia de la enfermedad de Kawasaki en el Hospital Infantil de Morelia, es
similar a lo reportado en la literatura, el género masculino es el mas afectado,
predomina en la edad preescolar; la incidencia de cardiopatia debe ser baja en los
ninos de nuestro hospital; el diagnéstico y el tratamiento oportuno disminuye la
incidencia de complicaciones cardiacas; la mayoria de los pacientes muestran
adecuada evolucién, con pocos dias de estancia hospitalaria; Io que se trata de mostrar
en el presente trabajo.
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5.- OBJETIVOS

1.- Conocer la frecuencia por grupo de edad, género y lugar de residencia de la

enfermedad de Kawasaki, en los nifios del Hospital Infantil de Morelia.

2.- Identificar las principales manifestaciones clinicas de la enfermedad de Kawasaki.

3.- Analizar las principales alteraciones identificadas en el Ecocardiograma.

4.- Describir el tipo de manejo.

5.- Estimar los dias de estancia hospitalaria.

6.- Identificar las principales complicaciones.
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6.- MATERIALES Y METODOS

El presente trabajo se realizé en el Hospital infantil de Morelia “Eva Samano de
Lopez Mateos”, en todos los pacientes con diagnéstico de Enfermedad de Kawasaki,
en el periodo comprendido del Enero del 2008 a Diciembre del 2011, el registro de los
datos se recopilo en una hoja que incluia todas las variables estudiadas, el acceso a
todos los expedientes fue por medio del departamento de ingresos y egresos

hospitalarios.

El analisis estadistico se registré por nimeros absolutos y porcentajes.
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7.- RESULTADOS

Se trata de un estudios retrospectivo, transversal en el cual se incluyeron 21
pacientes con enfermedad de Kawasaki, en el periodo comprendido entre Enero del
2008 a Diciembre del 2011; hospitalizados algunos de ellos en el servicio de Lactantes
(1 mes a 2 afos de edad) y otros en el servicio de medicina interna (a partir de los 2
afios de edad hasta 14 afos y 11 meses) de nuestro hospital, de acuerdo a la
distribucién por edad.

La informacion fue resumida y presentada en nimeros absolutos y porcentajes.

Numero total de 21 pacientes.

Iniciamos el abordaje de nuestro estudio por determinar la frecuencia de la

enfermedad de Kawasaki, en la poblacién del Hospital Infantil de Morelia:

En relacibn a la frecuencia por edad, el grupo mas afectado fue el de
preescolares con el 57%(N= 12) de los casos, lo que coincide con lo reportado en la
literatura, seguido de lactantes con un 24% y en los escolares solo un 19%, sin registro

en pacientes adolescentes; como se muestra en la tabla y grafica 1.

LACTANTES 5 24%
PREESCOLARES 12 57%
ESCOLARES 4 19%
ADOLESCENTES 0 0%
TOTAL 21 100%

Tabla 1. FRECUENCIA DE LA ENFERMEDAD DE KAWASAKI POR GRUPO DE
EDAD.
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Grafica 1. Distribucion % de EK por grupo de
edad.

® LACTANTES 5
W PREESCOLARES 12
E ESCOLARES 4

En cuanto a la distribucion de la enfermedad de Kawasaki por género, se
muestra mayor afeccion a nifios en el 67% (N: 14) con respecto a las nifias, relacién

2:1; esto se resume en la tablay grafica 1.1.

TABLA 1.1 Distribucion de la enfermedad de Kawasaki por sexo:
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Grafica 1.1 Distribucion porcentual por sexo

* Nifias 7

= Nifos 14

Grafica 1.2 Distribucion porcentual segun sitio de Residencia.

* MORELIA 7
M INTERIOR ESTADO 14
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En cuanto a la distribucion de la enfermedad por lugar de residencia, el total de
los pacientes (N: 21 nifios) con enfermedad de Kawasaki, es residente del estado de
Michoacan, observandose mas casos en una misma ciudad: Morelia (N: 7 casos), con
el 33%; sin embargo, el resto es de diferentes municipios de nuestro estado lo que

representa el 67% (N: 14 pacientes). Tablay grafica 1.2.

TABLA 1.2. DISTRIBUCION SEGUN LUGAR RESIDENCIA

MUNICIPIO N° DE CASOS PORCENTAJE

MORELIA 7 33%
PATZCUARO 4 19%
QUIROGA 2 9%
LA PIEDAD 2 9%
TARIMBARO 1 5%
OCAMPO 1 5%
ZAMORA 1 5%
ZINAPECUARO 1 5%
ZITACUARO 1 5%
HUANDACAREO 1 5%

TOTAL 21 100%
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Se ldentificaron las principales manifestaciones clinicas de la EK, duracion
promedio asi como el porcentaje en cada uno de los signos, como se muestra en la
Tabla y grafica 2, reflejan el promedio de cada uno de los sintomas y signos clinicos,
considerados como criterios diagnésticos; ya que es prudente recordar que el

diagnostico de la enfermedad de Kawasaki es fundamentalmente clinico.

SINTOMAS DURACION PROMEDIO

FIEBRE 9.2 dias
INYECCION CONJUNTIVAL 6.6 dias
FARINGITIS, LESIONES CAVIDAD ORAL 7.4 dias
EXANTEMA 7 dias
CAMBIOS EN EXTREMIDADES 5 dias
ADENOPATIA 4.8 dias
OTROS

Tabla N° 2. Sintomas y duracion promedio en EK.

Grafica 2. Caracteristicas Cx. de EK.

Otros 10

Adenopatia 17

Cambios en extremidades 21

Exantema 21

Alteraciones cavidad oral 21

Inyeccion conjuntival 20

Sintomas y N° de Pacientes afectados

Fiebre 21 J

0% 20% 40% 60% 80% 100%
Porcentaje
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La grafica 2 también muestra, que todos los pacientes cumplieron con el
principal sintoma obligatorio en la enfermedad (la fiebre), con una duracion de mas de
5 dias (promedio de 9.2 dias); asi como, el promedio de duracion de cada uno de los

otros sintomas.

En nuestros pacientes evaluamos las alteraciones en la citometria hematica
(anemia y trombocitosis), asi como; el aumento de los reactantes de fase aguda de
inflamacion (la velocidad de sedimentacion globular y la proteina C reactiva), tabla y

grafica 2.1; encontrando lo siguiente:

ESTUDIOS PACLINICOS N° DE PACIENTES PORCENTAJE

VSG 19 90%

PCR 4 19%
ECG 19 90%

TABLA 2.1 ESTUDIOS AUXILIARES DE DX. REALIZADOS

» A todos los pacientes se les realizo biometria hematica (21 pacientes = 100%).

> El 90% de los pacientes presentaron plaguetosis, es decir; que el 10%

presentaron cuenta plaquetaria normal.

> En lo que respecta a la determinacion de hemoglobina (HgB), para interpretar la
presencia o ausencia de anemia, se demuestra que solo el 10% de los nifios

afectados presento algin grado de anemia.

> Un 86% tuvo la velocidad de sedimentacién globular acelerada, del 14% restante
cabe destacar, que al 9% (3 pacientes) no se le realizo dicha determinacion, y

solo el 5% no tuvo alteraciones en la VSG.
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Grafica 2.1 Hallazgos paraclinicos

reces | D

™ VSG 18

Trombocitosis 19| N

Anemia 2

Trombocitosis 19 1 VSG 18 1 PCR4

» En la evaluacién del incremento de la proteina C reactiva, resulta llamativo que
solo el 19% de los nifios con EK presento este parametro alterado; lo que no
coincide con lo reportado en la literatura, ya que lo esperado eran resultados
muy similares a lo encontrado con respecto a la VSG, sin embargo; esto fue
debido a que solo al 19% (4 pacientes) se les solicito determinacion de dicho
estudio, y los 4 pacientes presentaron PCR acelerada; factor que determina la
estimacion tan baja en dicho hallazgo.

Analizamos las principales alteraciones identificadas en el ECG, de los pacientes
con enfermedad de Kawasaki, objetivo central de nuestro estudio, conocer la
prevalencia de cardiopatia en los nifilos de nuestro hospital con EK, es necesario
resaltar nuevamente, que se incluyeron a 21 nifios, que ingresaron al hospital en el

periodo comprendido entre Enero del 2008 y hasta diciembre del 2011 ( 4 afios de
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estudio); en este punto se excluyeron a 2 pacientes, 1 de ellos debido a que no se tiene
registro del estudio eco cardiogréfico, y el segundo quien fue referido a otra institucion

y por lo tanto no hay seguimiento del caso; se muestra en la siguiente tabla:

19 90%
2 10%
21 100%

TABLA N° 3. PACIENTES ESTUDIADOS CON ECG

Lo anterior refleja que solo en el 90% de los pacientes se tuvo el estudio de
imagen, el cual es imperativo en todo paciente con enfermedad de Kawasaki, por las
alteraciones y repercusiones ya conocidas a nivel cardiaco que pueden presentar; se

ejemplifica en la siguiente gréfica:

Grafica 3. % de Pacientes con ECG.

Pacientes con ECG 19

Pacientes totales 21

84% 86% 88% 90% 92% 94% 96% 98% 100%

Pacientes totales 21 Pacientes con ECG 19
m Series1 100% 90.40%
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A pesar de esto, la importancia se centra en conocer los hallazgos presentes en el
ECG, 15 de nuestros pacientes tuvieron un estudio normal, el resto es decir; 4 de ellos

alguna alteracion en el ECG, como se grafica a continuacion: Grafica 3.1 Y 3.2.

El 21% de los nifios tuvo alguna alteracion en el Ecocardiograma, las cuales se
desglosan mas adelante, y también se evaluara la relacién con el manejo medico

implementado.

Grafica 3.1. Descripcion % de hallasgos ECG.

* ECG Normal 15.
21%
® ECG Anormal 4.

En los 4 pacientes con alteraciones en el Ecocardiograma, se encontraron las

siguientes:

% Uno de los pacientes presento insuficiencia cardiaca, con repercusion
hemodinamica debido a disminucién de la fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo hasta un 54%; asi como insuficiencia mitral y tricuspidea, ademas
de hipertension pulmonar leve de 28 mmHg; destacando sobre todo

dilatacion de las arterias coronarias, sin presencia de aneurismas.
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% En 2 de ellos insuficiencia mitral leve, y en uno de estos ademas insuficiencia
tricuspidea; en el cuarto estudio, ademas de lo anterior hipertension

pulmonar leve de 29 mmHg, con funcién ventricular izquierda global normal.

Lo anterior se representa en la siguiente grafica, la cual muestra que el 100% de los
pacientes con alteraciones eco cardiograficas tuvo afeccion de valvulas
auriculoventriculares, el 50% hipertension pulmonar leve, y solo el 25% anomalias de
arterias coronarias sin aneurismas, insuficiencia cardiaca aguda y disfuncion

miocardica.

Grafica 3.2. Alteraciones especificas en el ECG

Dilatacion coronaria e ICCA 1

HPA leve 2

Valvulopatia AV 4

Describimos a continuacién el tipo de manejo empleado en los pacientes.La
tabla y grafica 4, muestra el manejo medico utilizado; para el analisis estadistico de
este objetivo, se excluyd 1 paciente del cual desconocemos su manejo debido a que

fue trasladado a otra unidad médica (IMSS).
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Grafico 4. % y tipo de Manejo.
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GGIV 20 ESTEROIDE 2

El manejo en todos los pacientes incluyo el empleo de la Gammaglobulina
intravenosa y acido acetilsalicilico; de todos los pacientes de esta serie, Unicamente en

2 casos se utilizé esteroide, y en ninguno anticuerpos monoclonales.

MANEJO N° PACIENTES PORCENTAJE
GGIV 20 100%
AAS 20 100%

ESTEROIDE 3 15%

TABLA N° 4. Manejo farmacologico en nifios con EK.
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Para continuar con los objetivos de este estudio, ahora daremos paso a lo

siguiente;estimar los dias de estancia hospitalaria (tabla N°5):

El 100% de los pacientes del presente estudio requirieron estancia hospitalaria
(N: 21 pacientes), mismos que dependieron de la severidad de la enfermedad, la

evolucién y complicaciones de la misma.

En el siguiente cuadro se desglosa el nimero de dias/ hospital/ pacientes:

18 dias 1 5%

5 dias 1 5%

4 dias 2 10%

3 dias 9 42%

2 dias 7 33%

1 dias 1 5%
PROMEDIO: 3.3 DIAS EH TOTAL: 21 PACIENTES TOTAL: 100%

TABLA N° 5. Dias de estancia hospitalaria requeridos en la EK.

El cuadro anterior muestra que los dias de estancia hospitalaria fueron muy
variables, con un maximo de 18 dias de estancia intrahospitalaria (solo en 1 paciente:
5%), contrastando por otra parte con solo 1 dia (en 1 paciente: 5%), 9 de 21 pacientes
permanecio 3 dias (43%), seguido de 2 dias en el caso de 7 pacientes (33%), y solo 2
pacientes (10%) requirieron 4 dias de permanencia en el hospital; el promedio de

dias/hospital/paciente fue en promedio de 3.3 dias.
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Las principales complicaciones de la enfermedad de Kawasaki identificadas

en los niflos del hospital infantil de Morelia:solo el 21% presento complicaciones

cardiacas, sin embargo; en 1 de los casos que corresponde al 4.8% del total de

pacientes estudiados, hubo complicaciones a nivel de sistema vascular periférico,

condicionando las siguientes complicaciones tanto cardiacas como extra cardiacas:

a) Cardiacas:

1.

insuficiencia cardiaca, con repercusion hemodinamica debido a
disminucién de la fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo hasta un
54%.

Insuficiencia mitral.
Insuficiencia tricuspidea.
Hipertension pulmonar leve de 28 mmHg.

Dilatacion de las arterias coronarias, sin presencia de aneurismas.

b) Extra cardiacas:

Isquemia periférica de miembro pélvico derecho, con mala respuesta
al tratamiento médico, culminado con amputacion Supracondilea del

miembro pélvico afectado.
Choque séptico.

Coagulacion intravascular diseminada (CID)
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8.- CONCLUSIONES

» La frecuencia de la enfermedad de Kawasaki en la poblacién del Hospital
Infantil de Morelia es baja, afecta principalmente a nifios en etapa preescolar y

escolar.Los nifios son mas afectados que las nifias.

» La mayoria de nuestros pacientes residen en el interior de nuestro Estado.

» Las principales manifestaciones clinicas son la fiebre, inyeccién conjuntival,
faringitis, asi como lesiones en la cavidad oral, exantema, y cambios en las

extremidades.

» Las alteraciones identificadas en el Ecocardiograma fueron: valvulopatia
auriculoventricular (insuficiencia mitral y tricaspidea), insuficiencia cardiaca

congestiva aguda, disfuncion miocéardica y dilatacién de las arterias coronarias.

» Todos los pacientes del presente estudio recibieron manejo con
Gammaglobulina intravenosa, y acido acetilsalicilico a dosis antiinflamatorio;

Unicamente el 10% también esteroide.

» La totalidad de los nifios con enfermedad de Kawasaki requirid estancia

hospitalaria, el promedio fue de 3.3 dias.

» La mayoria de los nifios afectados mostro evolucion favorable, solo el 5% tuvo

complicaciones extra cardiacas.
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9.- DISCUSION

La enfermedad de Kawasaki es una enfermedad fascinante de los nifos
pequefios que ocurre en todo el mundo; se ha convertido en la causa mas frecuente de
cardiopatia adquirida en nifilos de EE.UU. y del continente Asiatico; afecta seriamente
las arterias coronarias, lo que puede causar un infarto del miocardio y muerte subita. El
mayor desafio para el pediatra consiste en establecer tempranamente el diagnéstico y
la institucion del tratamiento efectivo para impedir el desarrollo de anormalidades de las
arterias coronarias, esto en relacion a que es imposible prevenir la enfermedad
mientras no se conozca su causa Yy se identifique su patogenia. Se caracteriza por
fiebre, exantema y afeccidn mucocutanea; afecta vasos sanguineos de mediano
calibre, y su principal complicacion es la formacion de aneurismas de las arterias
coronarias en 20% de pacientes no tratados; la muerte subita puede ser el resultado de

infarto del miocardio, de miocarditis, o de ruptura de un aneurisma.

Aunque las caracteristicas clinicas y epidemiologicas de la enfermedad apoyan
fuertemente una posibilidad infecciosa, no se ha identificado la etiologia de la
enfermedad. Los nifios son afectados 50% mas que las nifias, un rasgo tipico de

enfermedades infecciosas.

El diagndstico de la EK es clinico y se basa en la presencia de fiebre por lo
menos durante cinco dias y cuatro de otros cinco criterios principales: inyeccion
conjuntival bilateral, cambios en los labios y la cavidad oral, exantema polimorfo,

cambios en extremidades periféricas y adenopatia cervical no purulenta. °**

Los casos que no muestran todos los criterios se diagnostican por la presencia
de fiebre y algunos de los cuatro criterios descritos anteriormente, que se acompafian

de afectacién coronaria detectada por ecocardiografia o por angiografia coronaria.**
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El tratamiento actual de la EK es con gammaglobulina intravenosa (GGIV) a
2g/kg en dosis Unica y acido acetilsalicilico (AAS), 80 a 100 mg/kg/dia, con lo cual ha
disminuido la prevalencia de dilataciones de las arterias coronaria a menos del 5%; la
de aneurismas gigantes a menos del 1% y la mortalidad del 2% al 0.3%. #%** 1415 gjn
embargo, algunos pacientes a pesar de haber recibido tratamiento oportuno desarrollan
aneurismas coronarios. Esto indica que la terapéutica en la EK no es perfecta y es
improbable mejorar el tratamiento sin conocer la etiologia y patogénesis del
padecimiento. Por lo anterior uno de los principales retos del pediatra es hacer el
diagnodstico temprano de la EK; asimismo, reconocer en base a diferentes criterios, los
pacientes que requieren dosis mayores de GGIV al momento del diagnostico y
determinar qué pacientes requieren dosis adicionales de GGIV o0 administracién

intravenosa de esteroide.

En nuestro estudio se confirma que la enfermedad de Kawasaki en los nifios de
nuestro hospital es mas frecuente en la etapa de preescolares decir (>2 aafios y < de 6
afos); destaca mayor afeccion en lactantes (< de 2 afios) que en escolares (6-11 afios
de edad), sin embargo debido a que la etapa escolar comprende de los 6 a los 11 afios,
podemos presumir que las edades mas afectadas considerando el 57% de los nifios en
etapa de preescolar, se encuentra entre los 2 y 11 afios de edad con un 76%, lo que
coincide con lo reportados en diversas publicaciones.

En cuanto a la distribucion de la enfermedad de Kawasaki por género, se
muestra mayor afeccién en nifios con respecto a las nifias, relacion 2:1; esto se
resume en la tabla y grafica 2;dichos resultados coinciden con lo referido en relacion a
la prevalencia por sexo de dicha enfermedad en otras instituciones del pais, asi como
lo referido en la literatura de otros paises. De los 21 pacientes en nuestra serie, 14 de

ellos fueron masculinos, lo que representa el 67%.
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En cuanto a la distribucion de la enfermedad por lugar de residencia, el total de los
pacientes (N: 21 nifios) es residente del estado de Michoacan,7 de todos los cuales
son originarios de la Ciudad de Morelia, lo que representa el 33%; ello debido a que es
el Municipio mas grande del estado de Michoacdn y por ende mas densamente
poblado, y por esto se observan mas casos en una misma ciudad; sin embargo la
mayoria de los nifios afectados son del interior del estado(67%); y ningun caso de otras

entidades Federativas.

Las principales manifestaciones clinicas de la EK, con duracién promedio asi
como el porcentaje en cada uno de ellos, se muestran en la Tabla y grafica 2.Para
conocer las caracteristicas clinicas de la enfermedad de Kawasaki, en la poblacion de
nuestro hospital, evaluamos la presencia de los signos clinicos caracteristicos y otros
sintomas que pueden estar presentes, a pesar de que no se incluyen en los criterios
diagndsticos, pero que son orientadores en los casos atipicos o incompletos de la
enfermedad, tales como: dolor abdominal, diarrea, vomito, mialgias, artralgias, etc.; asi
como duracion de los mismos. En la grafica N° 2, esta representado cada uno de los
sintomas, pacientes en los que estuvieron presentes, y resumido en porcentajes;
destaca que de ellos: la fiebre, la faringitis — lesiones en cavidad oral, el exantema y
los cambios en las extremidades, se encontraron en la totalidad de los pacientes (21
pacientes = 100%); solo el 47.6% de los pacientes estudiados presentaron ademas
otras manifestaciones clinicas, dentro de las que se incluyen: diarrea, vomito, dolor

abdominal, cefalea, mialgias, artralgias.

Con lo anterior demostramos que el diagnéstico es clinico, ya que no se requirié
de estudios complementarios para establecerlo.Sin embargo; es conveniente
mencionar que existen algunos hallazgos de laboratorio clinico que apoyan el
diagnostico, dentro de los cuales estan la trombocitosis, velocidad de sedimentacion
globular (VSG) y la proteina C reactiva (PCR) elevados; ademas de alteraciones en la
pruebas de funcién hepética, hipoalbuminemia, anemia normocitica normo crémica,

elevacion de la deshidrogenasa lactica, y el estudio de Ecocardiograma o coronario
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grafia en los casos atipicos, o incompletos de la enfermedad; es decir aquellos cuyo
comportamiento clinico no es el habitual. En nuestros pacientes evaluamos solo
algunos de ellos, dentro de los cuales se incluyen las alteraciones en la citometria
heméatica (anemia y trombocitosis), asi como; el aumento de los reactantes de fase
aguda de inflamacién (la velocidad de sedimentacion globular y la proteina C reactiva);

tabla y grafica 2.1.

En el objetivo central de nuestro estudio, conocer la prevalencia de cardiopatia
en los nifilos de nuestro hospital con EK, el 21% de los nifios tuvo alguna alteracion en
el Ecocardiograma; se muestra en la tabla y grafica N° 3; en la literatura re reporta que
aproximadamente 20% de los pacientes con EK presenta cardiopatia 919121318 | 55

principales alteraciones cardiacas en nuestro estudio fueron las siguientes:

> EI 100% de los pacientes con alteraciones eco cardiogréaficas tuvo afeccion de

valvulas auriculoventriculares,

» EI 50% hipertension pulmonar leve,

> Solo el 25% anomalias de arterias coronarias sin aneurismas, insuficiencia

cardiaca aguda y disfuncion miocardica.

De acuerdo a lo sustentado en el marco teérico del presente estudio, el manejo
actual de la enfermedad de Kawasaki se basa en la administracion de GGIV antes del
décimo dia de la enfermedad con una dosis de 2 g/kg y acido acetilsalicilico, 80 a 100
mg/kg/dia, con lo que se obtiene una respuesta clinica mas rapida que con el régimen
de cuatro dosis; se reducen las complicaciones coronarias, de 20 a 25% a 2 a 4% y de

aneurismas gigantes a menos del 1%.

Los esteroides son el tratamiento de eleccion en todos los tipos de vasculitis en

pediatria, excepto en la EK. Puesto que la lesion de la pared arterial se debe a una
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respuesta inmunoldgica, el tratamiento con esteroides en la EK, en teoria puede ser
benéfico por su potente efecto antiinflamatorio y bloqueo de la mayoria de los
mecanismos de dafio endotelial. Sin embargo, no se ha confirmado su utilidad en la
EK.

Los nifios con EK grave que desarrollan oclusion coronaria pueden sufrir infarto
del miocardio, arritmias o muerte subita; los que desarrollan oclusién arterial periférica
pueden complicarse de isquemia 0 gangrena de extremidades inferiores. Se han
intentado varios tratamientos para restaurar la circulacion, pero el control de la
inflamacion vascular con dosis suficientes de GGIV o esteroides es un prerrequisito
indispensable para la reperfusién arterial. Enseguida, los tratamientos pueden incluir
tromboliticos o vasodilatadores para arterias obstruidas, si la viabilidad de los tejidos
estd comprometida por vasoespasmo. El abciximab es un anticuerpo monoclonal, que
inhibe el receptor de la glicoproteina plaquetaria Ilb/llla. Un grupo de investigadores
observdé mayor nimero de resolucion de los aneurismas en pacientes tratados con

abciximab comparados con los que recibieron tratamiento convencional.

Como se muestra en la gréfica 4, el manejo en todos los pacientes incluyo el
empleo de la Gammaglobulina intravenosa y acido acetilsalicilico; respecto al empleo
con GGIV, en 3 de los pacientes la dosis fue diferente a lo recomendado en las guias
de manejo de la sociedad americana de Reumatologia y Cardiologia, con una dosis
ponderal de 600 mg/kilo/dia; en 2 de los pacientes tuvieron solo 1 dia de manejo (con
dosis total de 600 mg/kilo/dia), y en el otro paciente la misma dosis durante 2 dias (con
dosis total de 1.2 gr/kilo fraccionada).En el pacientes con solo 1 dia de manejo con
Gammaglobulina intravenosa, no presento alteraciones eco cardiograficas; los 2
pacientes con manejo durante 2 dias desarrollaron valvulopatia auriculoventriculares

(insuficiencia mitral y tricuspidea leve).

En todos los pacientes se empled el acido acetilsalicilico a dosis antiinflamatoria
(80-100 mg/kilo/dia).
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De todos los pacientes de esta serie, Unicamente en 2 casos se utilizo esteroide;
en uno de los pacientes que recibi6 GGIV a 600 mg/kilo/dia (1 dosis), y que no
presento alteraciones en el estudio de Ecocardiografia, se empleé Dexametasona a
0.75 mag/kilo/dia (fraccionado en 3 dosis). En el paciente restante se utilizd
Hidrocortisona a dosis inicial de 30 mg/kilo/dia, durante 8 dias, con reduccién al 50 y
25% previo a la suspension, en empleo de esteroide en este caso en particular fue
coémo parte del manejo de las complicaciones (choque séptico refractario a aminas); es
importante destacar que en este pacientes, el cual era un lactante de 7 meses de edad,
el manejo con Gammaglobulina se realizé a 2 gr/kilo/dia, y la dosis de antiinflamatorio
no esteroideo tipo AINE fue a 80 mg/kilo/dia; es decir, el manejo fue acorde a los

lineamientos para la enfermedad de Kawasaki.

Los dias de estancia hospitalaria fueron muy variables, con un maximo de 18
dias de estancia intrahospitalaria (solo en 1 paciente: 5%), contrastando por otra parte
con solo 1 dia (en 1 paciente: 5%). Esto traduce que para el manejo de la enfermedad
de Kawasaki, en todos los casos amerita manejo hospitalario, por lo menos durante 24
horas para la administracién de Gammaglobulina intravenosa, y que el resto de los dias
tiene una relacion proporcional con la evolucion y por ende con la incidencia de
complicaciones de la enfermedad, pudiendo ser tan breve o tener una estancia

prolongada indefinida.

Recordemos que se trata de un estudio que incluye 21 pacientes, de los cuales
12 de ellos son preescolares, lo que representa el 57%, seguidos de los lactantes y
escolares con un 24 y 19% respectivamente; el 67% de todos los pacientes son
hombres, y 33% mujeres; lo anterior traduce que tanto la edad como el género son
factores predisponentes para la entidad en estudio. EI 100% de los pacientes cumplio

con los criterios clinicos para establecer el diagnostico de la enfermedad, en lo que
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respecta a los hallazgos paraclinicos el 90% de los pacientes presentaron plaquetosis,
solo el 10% algun grado de anemia, el 86% tuvo la velocidad de sedimentacion
globular acelerada, y solo 19% elevacién de la proteina C reactiva. Para evaluar la
presencia de cardiopatia, se considero el estudio eco cardiografico, solo el 90% de los
pacientes contaron con este, 15 de ellos tuvieron un estudio normal, el resto, es decir;
4 de ellos alguna alteracion en el ECG (corresponde a 21%, considerando en este
objetivo Unicamente 20 pacientes = 100%), las que incluyen las siguientes: En los 4
pacientes con alteraciones en el Ecocardiograma, se encontraron las siguientes:
insuficiencia cardiaca,insuficiencia mitral y tricaspidea, ademas de hipertension
pulmonar leve, destacando sobre todo dilatacién de las arterias coronarias, sin
presencia de aneurismas. Lo anterior refleja que solo el 21% presento complicaciones
cardiacas, sin embargo; en 1 de los casos que corresponde al 5% del total de pacientes
estudiados, hubo complicaciones a nivel de sistema vascular periférico, requiri6 manejo
en la unidad de cuidados intensivos pediatricos de nuestro hospital durante 16 dias,
tratamiento con fibrinolitico, esteroide, antibidticos de amplio espectro, ademas de la
Gammaglobulina intravenosa a dosis de 2 gramos/Kilo, AAS a 80 mg/kilo/dia, y a pesar
de ello con evolucion torpida, condicionando complicaciones tanto cardiacas como

extra cardiacas.

En el caso particular de este paciente destaca la edad, ya que se trata de un
lactante de 7 meses de edad, con evolucion de 19 dias, lo que confirma un diagnéstico
tardio y por lo tanto el manejo medico instalado de igual manera, lo que favorecié toda
la secuencia ya descrita. Debo resaltar los estudios paraclinicos, debido a que llama la
atencién la trombocitosis (1 040 360 plaquetas), Hemoglobina (8.5 gr/dl), Hematocrito
(27.9%), PCR (96 mg/dl), en cuanto a la VSG es uno de los pacientes en el cual no se

realiz6é dicha determinacion.

Lo previamente comentado es sustentado en la literatura actual: Una
complicacion rara, grave durante la fase febril aguda es la isquemia periférica severa

causante de gangrena. Se ve en pacientes menores de siete meses de edad, no
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asiaticos; tienen aneurismas gigantes de las arterias coronarias con enfermedad

sistémica grave y afectacion vascular difusa.

Aproximadamente 20% de los pacientes con EK no tratados desarrollan
alteraciones de las arterias coronarias, como dilatacion difusa y formaciéon de
aneurismas. La dilatacién coronaria se detecta en promedio diez dias después del
comienzo de la enfermedad; la frecuencia maxima de dilatacion coronaria 0 aneurismas
ocurre en las primeras cuatro semanas. Los aneurismas saculares y fusiformes se
desarrollan entre 18 y 25 dias después del ataque. La miocarditis ocurre en mas de
50% de nifios con EK; la pericarditis con derrame pericardico aproximadamente en
25% de los casos. La frecuencia de secuelas coronarias graves es de 2 a 3% de los
pacientes; pueden ocurrir después de un infarto del miocardio; la mortalidad es hasta

de 22% en el primer infarto.
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11.- ANEXOS

PREVALENCIA DE CARDIOPATIA EN NINOS CON ENFERMEDAD DE KAWASAKI
DEL HOSPITAL INFANTIL DE MORELIA “EVA SAMANO DE ADOLFO LOPEZ
MATEOS” (ENERO 2008 A DICIEMBRE 2011).

FECHA INGRESO:

FECHA DE EGRESO:
LUGAR DE RESIDENCIA:
NOMBRE:

EDAD:

NUMERO DE EXPEDIENTE:

SINTOMAS:

SINTOMAS DURACION

FIEBRE

INYECCION CONJUNTIVAL

FARINGITIS LESIONES CAV, ORAL

EXANTEMA

CAMBIOS EN EXTREMIDADES

ADENOPATIA

OTROS

MANEJO:

» DOSIS DE INMUNOGLOBULINA:
» DOSIS ACIDO ACETILSALICILICO:
» DOSIS DE ESTEROIDE:

COMPLICACIONES:

HALLAZGOS EN ECOCARDIOGRAMA:

BH, VSG, PCR:
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CAMBIOS
ALTERACIONES

N° INYECCION EN
FIEBRE DE CAVIDAD EXANTEMA ADENOPATIA

Paciente CONJUNTIVAL EXTREMIDA
ORAL
DES

- 9 dias 7 dias 7 dias 9 dias 5 dias 9 dias
- 6 dias 5 dias 5 dias 4 dias 4 dias 4 dias
- 8 dias 7 dias 7 dias 5 dias 5 dias 5 dias
- 6 dias 5 dias 1 dia 3 dias 3 dias 0 dias
- 5 dias 5 dias 4 dias 5 dias 3 dias 0 dias
- 7 dias 6 dias 7 dias 6 dias 5 dias 5 dias
- 7 dias 5 dias 5 dias 7 dias 5 dias 5 dias
- 8 dias 7 dias 6 dias 7 dias 6 dias 6 dias
- 9 dias 9 dias 10 dias 7 dias 5 dias 5 dias
- 5 dias 4 dias 4 dias 4 dias 4 dias 0 dias
- 10 dias 7 dias 8 dias 10 dias 7 dias 7 dias
- 8 dias 5 dias 8 dias 7 dias 5 dias 5 dias
- 14 dias 14 dias 10 dias 14 dias 7 dias 7 dias
- 14 dias 12 dias 10 dias 14 dias 7 dias 7 dias
- 7 dias 5 dias 5 dias 6 dias 4 dias 4 dias
- 6 dias 5 dias 5 dias 6 dias 5 dias 5 dias
- 7 dias 6 dias 4 dias 5 dias 4 dias 4 dias
- 15 dias 5 dias 8 dias 5 dias 5 dias 7 dias
- 19 dias 0 dias 19 dias 2 dias 8 dias 12 dias
- 14 dias 10 dias 14 dias 12 dias 5 dias 0 dias
- 10 dias 8 dias 9 dias 5 dias 5 dias 0 dias

53



