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Enfermedad de Kawasaki complicada con aneurismas gigantes e infarto
del miocardio. Informe de un caso
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RESUMEN

Introduccion. La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda de etiologia desconocida. Su principal complicacion es la
formacion de aneurismas de las arterias coronarias. El infarto del miocardio (IM) es la principal causa de muerte y es mas frecuente en
quienes tienen aneurismas coronarios gigantes, de 8 mm de didmetro o mayores. Los aneurismas de las arterias periféricas ocurren en
2% de los pacientes.

Caso clinico. Nifio de nueve meses de edad, que tuvo 24 dias de fiebre elevada; cuatro criterios adicionales apoyaban el diagndstico de
EK. Durante su internamiento se documenté la presencia de aneurismas gigantes de ambas arterias coronarias, de aneurismas periféricos
de ambas arterias iliacas, de trombosis total de la arteria coronaria derecha e infarto del miocardio transmural anteroinferior, diagnéstico
apoyado por electrocardiograma; elevacion de troponina |, el gammagrama de perfusién miocardica y la angioresonancia magnética nu-
clear. Se le trat6 con &cido acetilsalicilico, gammaglobulina intravenosa, pulsos de metilprednisolona y heparina. Actualmente el paciente
es asintomatico; la fraccion de eyeccion ventricular es de 52%. Recibe captopril, acido acetilsalicilico y warfarina.

Conclusiones. El tratamiento de la EK con gammaglobulina intravenosa ha disminuido la frecuencia de dilatacion de las arterias coronarias
amenos del 5% y de aneurismas gigantes a menos del 1%; la mortalidad descendié del 2% al 0.3%. Es importante el diagnéstico temprano;
lo ideal es iniciar el tratamiento antes del décimo dia del principio de la enfermedad, ya que a menor edad del paciente y mayor duracién
de la fiebre, son mas frecuentes y voluminosos los aneurismas de las arterias coronarias y mas frecuentes sus complicaciones.
Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki, aneurismas gigantes de arterias coronarias, infarto del miocardio, aneurismas periféricos,
gammaglobulina intravenosa.

ABSTRACT

Introduction. Kawasaki disease is an acute vasculitis of unknown etiology whose main complication is the formation of aneurysms of
the coronary arteries. The myocardial involvement is the main cause of death in these patients and it is more frequent in those with large
aneurysms of the coronary arteries measuring 8 mm or more in diameter. Aneurysms of systemic arteries occur in 2% of the patients.
Clinical case. A nine-month-old boy with a history of high fever for 24 days and the presence of four additional criteria for the diagnosis
of Kawasaki disease. Various studies done during his hospitalization revealed aneurysms of both coronary arteries, aneurysms of both
iliac arteries, thrombotic occlusions of the right coronary artery and a myocardial transmural inferior infarction as substantiated by the
electrocardiogram, elevation of troponina I, scintillogram of myocardial perfussion and nuclear magnetic angioresonance. He was treated
with acetylsalicilic acid, intravenous gammaglobulin, metilprednisolone pulses and heparin. At the present time he is asymptomatic; his
ventricular ejection fraction is 52% and he continues to take captopril, acetylsalicilic acid and warfarin.

Conclusions. Treatment with intravenous gammaglobulina has diminished the incidence of coronary artery dilatation to less than 5% and
of giant aneurysms to less than 1%; mortality has been reduced from 2% to 0.3%. It is important to establish an early diagnosis and ideally
to initiate treatment before the tenth day of illness, keeping in mind that the younger the patient and the longer the duration of the fever,
the higher the incidence of larger coronary artery aneurysms and their complications.

Key words: Kawasaki disease, giant aneurysms, myocardial involvement, peripheral artery aneurysms, intravenous gammaglobulin.
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cida en nifios pequefios. El diagndstico

es clinico y se establece en base a los si-
guientes datos: fiebre por lo menos durante cinco
dias y cuatro de otros cinco criterios principales:
1) conjuntivitis bilateral no exudativa; 2) cambios
de labios y boca: labios rojos, secos, fisurados,
eritema de boca y faringe, lengua “en fresa”; 3)
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cambios en las extremidades: eritema palmar y
plantar, edema de manos y pies, descamacién
de manos, pies y pering; 4) exantema polimorfo,
primariamente troncal no vesicular; 5) adeno-
patia cervical, mayor de 1.5 cm unilateral, tinica,
dolorosa, no supurada. La principal complicacion
de la EK es la formacién de aneurismas de las
coronarias en 20% de pacientes no tratados; la
muerte stibita puede ser el resultado de un infarto
del miocardio, de miocarditis o de ruptura de un
aneurisma. '

Kawasaki® en Japon hizo la descripcién ori-
ginal de este padecimiento en 1967. Estudi6é 50
nifios entre 1961 y 1967 en forma sistematizada
y mostro sus hallazgos con excelentes fotografias
y dibujos. Sent6 las bases para su diagndstico. La
enfermedad se consideraba benigna hasta 1971
cuando se publicaron varios casos de muerte,® en
cuya autopsia se observaron oclusién trombética
completa y aneurismas de las arterias coronarias
con infarto del miocardio.

El infarto del miocardio (IM) es la principal
causa de muerte y es mds frecuente en quienes
tienen aneurismas coronarios gigantes, de 8 mm
o mayores. Los aneurismas de las arterias perifé-
ricas ocurren en 2% de los pacientes.”®

Informamos el caso de un nifio con aneurismas
gigantes de ambas coronarias, trombosis total de
la coronaria derecha, infarto transmural ante-
roinferior y dilatacién aneurismatica de ambas
arterias iliacas

DESCRIPCION DEL CASO

Nifio de nueve meses de vida. Antecedentes.
Transfusién de paquete globular once dias antes
de su ingreso por anemia ( Hb: 7.9 g/dL); fiebre
de 39 a 40°C de maés de tres semanas. Examen
fisico. Tenia inyeccién conjuntival, labios con
eritema y fisuras; lengua con “aspecto de fresa”,
descamacién de manos, pies y periné y exante-
ma maculopapular eritematoso; se veia pélido;
irritable; febril, (Figuras 1 A y B ). Orofaringe

Figura 1 Ay B. Se observa hiperemia conjuntival, sin secrecion
y eritema rojo brillante de los labios con fisuras y sangrado en el
paciente con enfermedad de Kawasaki.

hiperémica. Cuello con rigidez de nuca, sin
adenomegalias. Térax anterior con exantema
maculopapular eritematoso; taquicardia de
168 /min, ruidos ritmicos, sin soplos. Abdomen.
Higado a 2 cm debajo del borde costal, con
bordes bien definidos. Discreta descamacién
palmar; pulsos periféricos normales. Evaluacion
oftalmolégica normal. Laboratorio: Hb: 13g/dL;
leucocitos 18,200/ mm?; plaquetas 691,000/ mm?;
velocidad de sedimentacién globular 35 mm/h
(nl: 0-12); proteina C reactiva 16.2 mg/dL (nl:
0-0.5); deshidrogenasa lactica 360 IU/L (nl: 91-
180); creatinfosfoquinasa 200 IU/L (nl: 2-143);

Acta Pediatrica de México Volumen 27, Nim. 3, mayo-junio, 2006

129



Rodriguez Herrera R y cols.

albtimina 2.0 g/dL. Serologia para virus de Eps-
tein Barr, rubéola, sarampién, panenterovirus y
parvovirus B19 no valorables (la muestra se tomé
después de la administracion de gammaglobu-
lina). Determinacién cualitativa de anticuerpos
contra el citoplasma del neutréfilo por inmu-
nofluorescencia: negativa.

Radiografia de térax. Cardiomegalia. ECG: rit-
mo sinusal, frecuencia 168 /min, supradesniveles
del segmento ST en I, Il y aVF; onda Q profunda
en III y menos profunda en aVF y ondas T de
bajo voltaje de V1 a V4. Ecocardiograma: arteria
coronaria derecha de 15 mm e izquierda de 12
mm; derrame pericardico en regién posterior
de 77 mL; fraccién de eyeccion ventricular 75%.
Recibi6 acido acetilsalicilico 100 mg/kg/dia,
GGIV 2 g/kg/dosis, infusion de heparina 5 a 15
Ul/kg/h, furosemida 2 mg/kg/dosis. La fiebre
cedi6 en las 12 horas siguientes; posteriormente,
las manifestaciones mucocutdneas. La angioto-
mografia de la aorta tordcica y abdominal mostré
aneurismas de ambas arterias iliacas (Figura 2).
Cinco dias después, el ecocardiograma mostrd
derrame pericardico de 87 mL e hipocinesia de
la pared posterior del ventriculo izquierdo; insu-
ficiencia mitral moderada y fracciéon de eyeccion

Figura 2. Angiotomografia de la aorta toracoabdominal que muestra
aneurismas de ambas arterias iliacas.

de 58%. Se cambi6 la infusién de heparina por
enoxaparina 0.2 mg/kg/do; dos dias después se
realiz6 una pericardiocentesis y se obtuvieron 100
mL de liquido xantocrémico, sin pelicula; micro-
proteinas 4.694, glucosa 135 mg/dL; células 319
mm?® , polimorfonucleares 10%, mononucleares
90% y cultivo negativo. La resonancia magné-
tica nuclear de corazén mostré dilatacion de la

arteria circunfleja (Figura 3). La CK-MB masa
1.51 ng/mL (nl: 0-6-6.3 ng/mL); troponina I: 1.95
ng/mL (nl: 0.01-0.03 ng/mL). Recibié una nueva
dosis de GGIV y tres pulsos de metilprednisolona

Figura 3. Angioresonancia magnética nuclear de corazén. Muestra
alteracién de la arteria circunfleja.

30 mg/kg/dosis. Se le vigil6 por el infarto en el
Servicio de Terapia Intensiva. Recibi6 sedacién con
midazolam y analgesia con fentanyl; milrinona 0.3
mg/kg/min; acido acetilsalicilico 5 mg/kg/dia,
heparina en infusién para mantener INR entre
2-2.5, furosemida 1 mg/kg/dosis y ventilacién
asistida durante cuatro dias. Una semana después
una nueva determinacién de CK-MB masa y de
troponina fueron normales. Los ecocardiogramas
de control mostraron persistencia de aneurismas
mayores de 8 mm, insuficiencia mitral y adrtica,
derrame pericardico sin repercusiéon hemodina-
mica y fraccién de eyeccion de 52%, con zona de
hipocinesia de la pared posterior del ventriculo
izquierdo. La resonancia magnética nuclear de
control mostré los mismos datos que el estudio
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previo, excepto que la arteria coronaria derecha
estaba permeable. El tratamiento actual es con
acido acetilsalicilico, captopril, furosemida y
warfarina.

DISCUSION

Aproximadamente 20% de los pacientes con
EK sin tratamiento desarrolla alteraciones de las
arterias coronarias, mds frecuentes en pacientes
con factores de riesgo coronario, como los obser-
vados en nuestro paciente: fiebre durante mas de
dos semanas, género masculino; edad menor de
un afio; cardiomegalia, hematdcrito y albimina
bajos. *1°

De los factores de riesgo propuestos por Fuku-
nishi y cols. "' nuestro paciente tenia: proteina C
reactiva (>10 mg/dL) y hemoglobina <10g/dL,
por lo que recibi6é dos dosis de gammaglobulina
intravenosa a 2 g/kg cada una. Adn no se ha
establecido la utilidad de los esteroides como
tratamiento de primera linea en la EK '*; deben
reservarse para pacientes que no han respondido
a la administracién de dos dosis de GGIV o que
tienen manifestaciones cardiacas y extracardiacas
severas como nuestro caso.

Elinfarto del miocardio es la causa principal de
muerte; ocurre en 1.4 a 2.8% de los pacientes. El
infarto se diagnostica con el electrocardiograma y
con estudio de enzimas cardiacas, gammagrama
de perfusién miocardica y resonancia magnética
nuclear, como en nuestro paciente. Globalmente,
el 85% de las muertes se deben a infarto, a mio-
carditis, a ruptura de un aneurisma o a arritmias.
2ElIM ocurre durante el primer afio después del
inicio de la EK, aunque hay mayor riesgo para
desarrollar éste (el infarto) entre los dias 11 y 30
de la enfermedad.”®

El diagnoéstico de infarto frecuentemente se
realiza de manera retrospectiva; porque en el
37% de los pacientes no hay sintomas; por lo de-
mas, el niflo pequefo es incapaz de referir dolor
toracico u otros sintomas de infarto. ” Cuando se

diagnostica un infarto debe iniciarse tratamiento
fibrinolitico rapidamente con estreptocinasa, uro-
cinasa o con activador del plasmindgeno, 7#" a
fin de reducir la zona de infarto y obtener mejor
perfusioén coronaria en el periodo critico; esto
permitird que las células miocardicas dafiadas
permanezcan viables. Este periodo parece ser
de cuatro horas en adultos, pero se desconoce
en nifos.

La muerte durante o después de la fase de
convalecencia se debe al infarto del miocardio por
trombosis de una arteria coronaria o a estenosis
de un aneurisma de la arteria coronaria que priva
a una parte del miocardio de la cantidad ade-
cuada de sangre. Los aneurismas de las arterias
sistémicas ocurren generalmente en pacientes que
también tienen aneurismas de las arterias coro-
narias. Las arterias mds comtnmente afectadas
son las renales, paraovéricas, paratesticulares,
mesentéricas, pancreéaticas, iliacas, hepaticas,
esplénicas y axilares. ¥

Se debe hacer el diagnéstico diferencial con
poliarteritis nodosa (PAN), que es una vasculitis
necrosante rara en nifios y que se caracteriza por
afectacién de las arterias de mediano calibre,
aunque a menudo afecta vasos pequefios. Tiene
cierto predominio en el género masculino. La
edad promedio de afectacion es a los 7.5 afios.
Las manifestaciones clinicas predominantes son
ataque al estado general, fiebre, erupcién, dolor
abdominal y artropatia; puede acompanarse
de dolor testicular, de isquemia miocardica, de
nefropatia (que a su vez cursa con hematuria e
hipertension arterial); de lesiones pulmonares,
de enfermedad vascular cerebral, mononeuritis
multiple y pérdida visual. Las manifestaciones
clinicas varian segun el sitio afectado, pero en
nifios es mas frecuente la afeccion cuténea, casi
siempre acompaniada de nédulos dolorosos. Igual
que en el adulto es comtin la afectacién de los sis-
temas nervioso central y periférico'®'.La pérdida
de peso y el dolor abdominal intenso en la PAN
indican inflamacién de las arterias mesentéricas
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y posible trombosis. La miocarditis en la PAN
puede causar isquemia miocardica e insuficien-
cia cardiaca; también se han descrito pericarditis
y arritmias. La angiografia o angioresonancia
muestra areas de dilatacion aneurismética en
los puntos de bifurcacién de las arterias o es-
tenosis segmentarias. A menudo se afectan las
arterias renales y mesentéricas, a diferencia de
nuestro caso que tuvo afectacion predominante
de ambas coronarias y de las arterias iliacas. En
seis casos de PAN publicados recientemente >
se detectd hipertension arterial; cinco de ellos
tenian microaneurismas de las arterias renales y
dos, aneurismas de la arterias cerebrales. Por las
razones anteriores se descart6 el diagnéstico de
PAN en nuestro paciente.

CONCLUSIONES

Es imposible prevenir la EK mientras no se co-
nozca su causa y se identifique su patogenia. La
EK es la causa mas frecuente de cardiopatia ad-
quirida en los nifios de Estados Unidos y en Asia.
El tratamiento con GGIV antes del décimo dia de
la EK ha disminuido la incidencia de dilatacién
coronaria a menos del 5% y de aneurismas gigan-
tes amenos del 1% y la mortalidad descendi6 del
2% al 0.1%. Es importante sensibilizar al grupo
médico para establecer un diagndstico temprano
y un tratamiento oportuno.
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