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RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki (EK) o sindrome mucocutaneo gan-
glionar es la primera causa de cardiopatia adquirida en nifios
en paises desarrollados; afecta vasos sanguineos de mediano
calibre y su principal complicacion es la formacion de aneuris-
mas de las arterias coronarias; ocasionando muerte subita por
ruptura del mismo. Se cree que la EK es causada por un agen-
te infeccioso aun no identificado o confirmado, que conduce a
un sindrome inmunoldgico en ciertos individuos genéticamente
susceptibles. El diagnéstico de EK es eminentemente clinico y
por lo tanto el objetivo terapéutico es disminuir la inflamacion
de las arterias coronarias y del miocardio, aliviar los sintomas
y prevenir la trombosis mediante la inhibicién de la agregacion
plaquetaria. La finalidad de la presente revision es dar a cono-
cer la importancia del cuidado de enfermeria a través de una
busqueda sistematica de informacién en las diversas bases de
datos de la literatura relacionada con la enfermeriay la EK.
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ABSTRACT

Kawasaki disease (KD) or mucocutaneous lymph node syn-
drome is the leading cause of acquired heart disease in children
in developed countries, involves small to medium-sized arteries,
and its main complication is the formations of coronary artery
aneurysms, causing sudden death from rupture the same. It is
believed that KD is caused by an infectious agent not yet identi-
fied or confirmed, leading to an immune syndrome in certain
genetically susceptible individuals. The diagnosis is primarily
clinical KD and therefore the therapeutic goal is to decrease the
inflammation of the coronary arteries and myocardium, allevi-
ate symptoms and prevent thrombosis by inhibiting platelet ag-
gregation. The purpose of this review is to show the importance
of nursing care through a systematic search of the information
in the various databases of literature related to nursing and KD.

Key words: Kawasaki, nursing care, acquired heart disease in
children, coronary arteries aneurysms.

ENFERMEDAD DE KAWASAKI

La EK o sindrome mucocutaneo ganglionar es una
vasculitis propia de la infancia, de etiologia idiopa-
tica, que se caracteriza por fiebre, exantema y afec-
cién mucocutanea; principalmente en vasos sangui-
neos de mediano calibre y su principal complicacién
es la formacion de aneurismas de las arterias coro-
narias en el 20% de pacientes no tratados; la muer-
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te sUbita puede ser el resultado de un infarto del
miocardio, miocarditis o ruptura de un aneurisma.!

Se considera EK atipica cuando hay fiebre sin pre-
sencia de otros criterios como la adenopatia cervical
y exantema, la dificultad en el diagnostico diferencial
hace que este tipo de EK tenga mayor riesgo de com-
plicaciones cardiovasculares; esta presentacion atipica
tiene mayor prevalencia en los menores de un afioy en
los mayores de cinco, con descripcion de casos en re-
cién nacidos?® otros estudios reportan que se presenta
en el 32% en menores de 6 meses, en comparacion del
12% observado en nifios mayores de esa edad.*®

ANTECEDENTES

En Japén, Tomisaku Kawasaki hizo la descripcion
original del padecimiento en 1967; estudié a 50 ni-
fios entre 1961 y 1967 en forma sistematizada y mos-
tro sus hallazgos con fotografias y dibujos; sentando
precedente para el reconocimiento de la enfermedad
en todo el mundo. La enfermedad se consideraba be-
nigna hasta 1971, cuando se publicaron varios casos
de muerte, donde las autopsias revelaron: oclusién
trombdética completa y aneurismas de arterias coro-
narias con infarto del miocardio. En el estudio sis-
tematico de estos pacientes con ecocardiografia, se
observé que del 20 a 25% de los nifios no tratados
tenian secuelas cardiovasculares con afectacion co-
ronaria como ectasias y aneurismas gigantes.!

EPIDEMIOLOGIA

La EK es la primera causa de cardiopatia adquirida
en nifos de paises desarrollados, observandose ma-
yor incidencia en las razas: japonesa, coreanay en ni-
fios con ascendencia asiatica; se presenta con mayor
frecuencia en clases socioeconémicas media y alta,
durante las estaciones de invierno y primavera.2*®

La tasa varia de acuerdo a la zona geografica: en
Japon es de 90 casos por cada 100,000 nifios menores
de 5 afios; en EUA oscila entre 6 y 15 por cada 100,000
niflos menores de 5 afios y con mayor incidencia en <
12 meses, afectando mas al sexo masculino.

En Japdén ha habido varias epidemias de 1979 a
1986 reportandose hasta 196 casos/100,000 nifios <
5 afios. En EUA se reportaron entre 1976 y 1985,
9.2 cas0s/100,000 < 4 afios.”

ETIOLOGIA

La etiologia de la EK permanece incierta, muchas
caracteristicas clinicas y epidemiolégicas apuntan

hacia un origen infeccioso: la naturaleza autolimi-
tada, la incidencia estacional, los brotes con cierta
distribucion geografica, la fiebre y la especial sus-
ceptibilidad de los nifios, sugieren que la inmunidad
contra el agente se adquiere en la infancia; sin em-
bargo los cultivos virales, bacterianos y los estudios
serol6gicos no son concluyentes.®

Dentro de los principales microorganismos aisla-
dos se encuentran:

e Bacterias: Staphylococcus beta hemolitico, Sta-
phylococcus aureus, Esquerichia coli, rickettsias.

< Hongos: Candida albicans.

= Virus: Adenovirus, rotavirus, sarampion, rubéo-
la, parainfluenza.

La mayoria de ellos son encontrados en piel, va-
S0s sanguineos y corazon; también se han detectado
en los acaros del polvo y debido a que durante la en-
fermedad se detectan anormalidades inmunorregu-
ladoras, se cree que el contacto con éstos esta rela-
cionado con el desarrollo del padecimiento, pero se
carece de evidencias suficientes para comprobarlo.?

Estudios realizados en Denver y los Angeles encon-
traron una relacidn estadisticamente significativa en-
tre la exposicion a alfombras recientemente lavadas
y la aparicion de la enfermedad. Esto no se ha podido
establecer en otras localidades geograficas, algunas
investigaciones indican que los pacientes viven cerca
de fuentes de agua, lo que podria ser un marcador de
un artrépodo como vector o un reservorio animal.®®

La hipotesis méas aceptada es que algunas toxinas
bacterianas desencadenan la cascada de eventos infla-
matorios que ocasionan la enfermedad, atin cuando los
estudios hasta el momento no son concluyentes.”%1°

De lo anterior y por las evidencias clinicas y epi-
demiolégicas, podria afirmarse como una hipotesis
gue la EK es causada por un agente infeccioso aln
no identificado o confirmado, que conduce a un sin-
drome inmunolégicamente mediado en ciertos indi-
viduos genéticamente susceptibles.

Manifestaciones clinicas y fases de la EK.

Las manifestaciones clinicas mas importantes de
la EK son: fiebre, inyeccion conjuntival, cambios cu-
taneos en las extremidades, cambios orofaringeos,
entre otras, que en conjunto determinan el diag-
ndstico clinico,!* su apariciéon dependera de la fase
aguda de la enfermedad, manifestaciones clinicas y
criterios diagndsticos (Cuadro I).
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DIAGNOSTICO

El diagnéstico de EK es eminentemente clinico, al
presentar el paciente fiebre y cuatro de los criterios
diagnésticos mencionados en el cuadro | y si no pre-
senta evidencia de otra enfermedad con clinica simi-
lar. El diagnoéstico se apoya de estudios complemen-
tarios como biometria hematica (BH), donde el prin-

cipal hallazgo es trombocitosis, superior a 700.000
células por mm?, los datos de laboratorio relevantes
en la fase aguda son: velocidad de sedimentacién
globular (VCG), proteina C reactiva (PCR) y alfa-1
antitripsina se encuentran elevados.

En 40% de los pacientes afectados se observa ele-
vacion de transaminasas, en tanto que la bilirrubina
se incrementa so6lo en 10%; los cultivos bacterianos

Cuadro I. Manifestaciones clinicas y criterios diagndsticos de EK.%?

Fases de la EK

Manifestaciones clinicas

Criterios diagnosticos

Febril aguda:

Dura de 7 a 14 dias

Fiebre alta que generalmente alcanza
40 °C, inyeccion conjuntival, cambios
en boca y labios, edema y eritema en
manos y pies, exantema, linfadenopa-
tia, meningitis aséptica, diarrea y dis-
funcion hepatica

e Fiebre de al menos cinco dias

Al menos cuatro de los
siguientes hallazgos:

= Inyeccidn conjuntival bilateral
no exudativa

= Uno de los siguientes cambios en
orofaringe:
1. Labios inyectados o figurados
2. Eritema faringeo
3. Lengua de frambuesa

= Uno de los siguientes cambios en
extremidades:
1. Eritema de palmas o plantas
2. Edema de manos o pies
3. Descamacién periungueal

= Exantema polimorfo

Sobajada:

Dura aproximada-
mente del dia 10 al
dia 24

Se resuelve la fiebre, el exantemay la
linfadenopatia pero persisten la irrita-
bilidad, la anorexia y la inyeccién con-
juntival. En este periodo se presenta la
descamacion periungueal, artritis y ar-
tralgias, la disfuncién miocéardica y la
trombocitosis

= Linfadenopatia cervical aguda no
supurativa (mayor a 1.5 cm de dia-
metro)

De convalecencia:

Dura aproximada-
mente de 6 a 8 se-
manas después del
inicio

Desaparecen todos los sintomas pero
persisten las alteraciones cardiacas

Fuente: Paz M, Ambriz MJ.*?
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y virales son sistematicamente negativos; enzimas
cardiacas como creatincinasa, troponina cardiaca y
lactato-deshidrogenasa se encuentran elevadas du-
rante el infarto de miocardio.

El ecocardiograma es el estudio de eleccién en la
evaluacion de las complicaciones cardiacas y duran-
te la fase aguda excluye la evidencia de miocarditis,
valvulitis o derrame pericardico.

Los hallazgos histolégicos evidencian destruccién
de las capas vasculares e infiltracion de células infla-
matorias en los vasos sanguineos, observandose lesio-
nes coronarias microvasculares que se caracterizan
por dilatacion, dafio endotelial, agregacion plaqueta-
ria con trombosis y lumen estenético con adelgaza-
miento de las paredes en las arteriolas pequefias.>*213

TRATAMIENTO

El objetivo terapéutico consiste en disminuir la in-
flamacion de las arterias coronarias, del miocardio,
aliviar los sintomas y prevenir la trombosis median-
te la inhibicion de la agregacién plaquetaria.'*

Los antiagregantes plaquetarios constituyen la
base del tratamiento; debido a su accion antiinfla-
matoria y antitrombotica, el acido acetilsalicilico
esta recomendado en dosis altas de 80 a 100 mg/
kg/d dividida cada 6 horas.*® Una vez controlada la
fiebre por un periodo de 4 a 5 dias, se recomienda
disminuir la dosis a 3 6 5 mg/kg/dia cada 24 horas
y mantenerla por 6 a 8 semanas para favorecer el
efecto antitrombotico; existe la evidencia de que re-
duce en el 85% los signos clinicos y la prevalencia de
alteraciones coronarias hasta un 3 a 5%.

Por otro lado, la gamma globulina o inmunoglo-
bulina G en dosis de 1.6 a 2.0 g/kg es un potente
inmunomodulador, que neutraliza las toxinas bacte-
rianas que actllan como superantigenos y bloquean
las citocinas proinflamatorias, lo que probablemen-
te explique la mejoria del cuadro clinico y la preven-
cion de la formacion de aneurismas coronarios.

Existen estudios donde el manejo adecuado de los
pacientes con antiagregantes plaguetarios no tuvie-
ron lesiones coronarias residuales en comparacion
con sujetos que no la recibieron o la recibieron en
dosis inadecuadas o tardias. Otra alternativa tera-
péutica es el uso de esteroides, para el cual existen
diversos esquemas, algunos autores recomiendan
dosis de 2 mg/kg/dia durante 3 a 4 semanas, en ca-
sos de fiebre persistente después de 3 dias de trata-
miento con antiagregantes plaquetarios.®

El tratamiento quirdrgico para las formas seve-
ras de la enfermedad de Kawasaki inici6 con un pri-

mer reporte exitoso de cirugia de revascularizacion
coronaria en nifios con esta enfermedad. En térmi-
nos de naturaleza del injerto, la vena safena, arteria
mamaria, arteria gastroepiploica o la combinacion
de todas han sido utilizadas y los resultados de la
cirugia a largo plazo son favorables con una calidad
de vida satisfactoria.'®

Se recomienda tratamiento a largo plazo sélo en
el caso de aneurismas coronarios transitorios, pe-
guefios o0 gigantes con acido acetilsalicilico y una
revision periddica cada 6 a 12 meses durante los
primeros 3 afios posteriores al diagnostico de la en-
fermedad, sin embargo en ausencia de anomalias de
arterias coronarias llevara una vida aparentemente
normal con una evaluacion cardiaca y electrocardio-
gréafica cada 2 a 3 afios.?’”

COMPLICACIONES Y PRONOSTICO
Las complicaciones de la EK pueden ser:
Cardiacas:

= Infarto agudo al miocardio

= Aneurismas coronarios mayores de 8 mili-
metros

= Miocarditis

= Insuficiencia coronaria

= Valvulopatias

e Arritmias

No cardiacas:

e Artritis intensa y dolorosa

= Dolor abdominal y diarrea

= Hidropesia de la vesicula biliar

= Vasoconstriccion periférica y gangrena

Los aneurismas coronarios suelen remitir en el
plazo de 1 afio en casi el 50% de los pacientes, aun-
gue estas arterias no dilatan en respuesta al ejerci-
cio o vasodilatadores coronarios. La muerte global
alcanza al 0.1% de los pacientes con EK y el pronés-
tico a largo plazo aun se ignora.t212

INTERVENCIONES DE ENFERMERIA

Las principales intervenciones de enfermeria en el
paciente con EK dependeran del estado del paciente
y la evolucion de la enfermedad, por lo que se debe
individualizar todos y cada uno de los cuidados,
pero sobre todo basados en la evidencia de enferme-
ria (Cuadro I1).
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Cuadro Il. Intervenciones de enfermeria en pacientes con EK.’

Intervencion: Valoracion cefalocaudal

Valoracion de los criterios diagndésticos
Identificar signos y sintomas como: linfadenopatia cervical, inyeccion
conjuntival, alteraciones en boca y labios, eritema faringeo, edemay
eritema en palmas de manos y plantas de los pies, descamacion pe-
riungueal, lineas de Beau en las ufias, exantema polimorfo, dolor ab-
dominal, diarrea, sintomas del sistema nervioso central como: irrita-
bilidad, letargia, ictericia, entre otros.

Valorar signos vitales
Identificar fiebre que no responde a antibidticos ni antipiréticos, va-
lorar frecuencia y ritmo cardiaco, se puede presentar taquicardia, a-
preciar ritmos cardiacos y buscar pulsos paraddjicos, en presencia
de taponamiento cardiaco.

Valoracion electrocardiografica
Identificar arritmias, trastornos de la conducciéon, ondas Q anémalas
amplias y profundas, voltajes QRS disminuidos, intervalo PR prolon-
gado y alteraciones de la repolarizacion.

Valorar hallazgos en los laboratorios
El recuento de plaquetas, eritrosedimentacion y el analisis de orina
permiten descartar una etiologia viral o por hipersensibilidad, estos
estudios deben ser normales o bajos, puede existir hipoalbuminemia,
alteracion de los lipidos, elevacion de la troponina cardiaca | y des-
hidrogenasa lactica, elevacion de las transaminasas, entre otras alte-
raciones.

Valoracion radioldgica
Generalmente muestran cardiomegalia secundaria a derrame pericar-
dico, presencia de miocarditis e hipertrofia de las cavidades cardiacas.

Valorar hallazgos en los procedimientos invasivos
En el cateterismo cardiaco se detecta con claridad presencia de aneu-
rismas y estenosis coronaria.

Evaluacidon
Se identificaran los signos y
sintomas presentes en el
paciente, caracteristicos de
la EK

Se identificaran alteracio
nes en las constantes vita-
les que sospechen enferme-
dad de EK

Estas alteraciones denotan
necrosis o isquemia
miocardica

Los hallazgos en los estu-
dios de laboratorio confir-
man o rechazan la sospe-
cha de EK

Deberan permanecer en
niveles normales

Se interpretaréan las altera-
ciones presentes en el pa-
ciente

El cateterismo cardiaco
indicaré el dafio vascular
en presencia de aneurismas
y la magnitud de los mismos
para determinar la gravedad

Intervencidén: Utilizacion de medios fisicos para disminuir la fiebre e identificar y tratar los datos de

deshidratacién

Valorar: Evaluacién
Datos de fiebre entre 38 y 40 °C que no cede con an- A través de los medios fisicos la hipertermia puede
tipiréticos ni antibioticos. controlarse y mantener eutérmico al paciente

Turgencia de la piel, mucosas orales, llanto y ofrecer
liguidos transparentes, ademas de soluciones paren-
terales.

Se evitaran los datos de deshidratacion en el paciente.
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Continuacién Cuadro Il. Intervenciones de enfermeria en pacientes con EK.Y

Intervencion: Administracién de medicamentos

Medicamento: Evaluacion
Gamma globulina 1V, 2 g/kg que debe infundirse en Ademas de la mejoria en el cuadro clinico, se evita-
10 a 12 horas. ra la formacién de aneurismas coronarios.

Acido acetilsalicilico a dosis de (80 a 100 mg/

kg/d, dividida cada 6 horas).
Mejorara el estado clinico favoreciendo el efec-
to antitrombdtico y disminuyendo el riesgo de

aneurismas.

Una vez controlada la fiebre administrar una do-

sis de 3 6 5 mg/kg/d (dosis Unica diaria) y man-

tenerla por 6-8 semanas, en caso de no existir

compromiso cardiaco en la ecocardiografia.

Administrar corticosteroides, si asi lo requiere. Se verd favorecido el efecto de inflamacién
vascular.

Apoyo inotrépico con digoxina y dobutamina en

caso de insuficiencia cardiaca severa y disminu-

cién de la postcarga.
Mejorara el cuadro clinico de insuficiencia car-
diaca.

Valorar: signos y sintomas clinicos como disnea,

ortopnea, respiracién de Cheyne-Stokes, anore-

xia, nauseas, fatiga, dolor abdominal, confusion,

edema cardiaco, ictericia, entre otros.

Intervencion: Mantener con ropa suave de franela o algodén y evitar el uso de jabones y emolientes

Valorar: Evaluacidn
Rash eritematoso polimorfo y exantema, profun- Se evitaran agravantes en las manifestaciones
do en tronco, también en cara y extremidades. epidérmicas.

Intervencidn: Aplicacion de ejercicios pasivos mediante juguetes blandos y juegos tranquilos

Valorar: Evaluacion
Artralgia, irritabilidad, aburrimiento, letargo. El estado de aburrimiento e irritabilidad, mejo-
rara en la medida que los ejercicios y juegos
sean aceptados por el nifio.

Intervencidn: Evitar el restriegue de los ojos y el contacto directo con la luz solar y/o artificial

Valorar: Evaluacion
Conjuntivitis, fotosensibilidad. Evitar el contacto con la luz y el frote con las
manos en los ojos, reducira las molestias en la
conjuntiva.

Intervencién: Educacion y orientacion a los padres del nifio

Evaluacién
Alentar a los padres a participar en los cuidados La comunicacién y la participacion de los pa-
del enfermo. dres en los cuidados del pequefio afianza el

vinculo padre e hijo y les dara seguridad.
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Continuacién Cuadro Il. Intervenciones de enfermeria en pacientes con EK.Y’

Educar a los padres acerca del seguimiento eco-
cardiografico seriado (evaluacién cardiaca).

Orientar a los padres acerca de los signos de a-
larma: dolor toracico, disnea, letargo extremo o
sincope.

Recomendar ejercicio fisico.

Los padres estaran al pendiente de los estudios
seriados que el pequefio requiere como parte
del seguimiento de su enfermedad.

Los padres conoceran las anomalias
que el pequefio pueda presentar y daran aten-
cién oportuna si se presenta una complicacion.

El ejercicio, mejorara e incrementara el flujo
sanguineo.

Fuente: Nursing service. Plan de Atencion de Enfermeria para Enfermedad de Kawasaki.*”

CONCLUSIONES

La enfermedad de Kawasaki es una enfermedad fe-
bril aguda de la infancia de etiologia desconocida.
La hipotesis mas aceptada es que ésta puede pro-
ducirse por una respuesta inmunolégica exagerada
o0 aberrante contra un agente infeccioso o antigeno
gue aun no se ha podido identificar. No existe un
examen de laboratorio concreto que permita plan-
tear el diagndstico por lo que el mismo debe reali-
zarse basado en la clinica que presenta el paciente.

A través de los afios se expone su gravedad y se
reconoce el aumento de la frecuencia de los casos
atipicos o incompletos de este sindrome que deben
estudiarse con el fin de instaurar un tratamiento
precoz para tratar de evitar principalmente las com-
plicaciones cardiovasculares que puedan causar la
muerte del paciente; desafortunadamente el diag-
ndéstico se basa en signos y sintomas que también
pueden ocurrir en otras enfermedades por lo que
puede ser particularmente dificil.

El papel de enfermeria radica en el cuidado eficaz
de estos nifios al reducir los sintomas que causan
malestar e incomodidad y evitando que se presenten
complicaciones que pongan en peligro su vida.
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