Revista Mexicana de Enfermeria Cardiol6gica

Volumen Namero Septiembre-Diciembre
volume 13 Number 3 seprberDecarber 2005

Articulo:

Enfermedad de Kawasaki.

Revision bibliogréfica

Derechos reservados, Copyright © 2005:
Sociedad Mexicana de Cardiologia

Otras secciones de Others sections in
este sitio: this web site:

O indicedeestenimero [ Contents of this number
0 Mésrevistas O Morejournals

0 Busqueda 0 Search

@edigraphic.com


http://www.medigraphic.com/espanol/e-htms/e-enfe/e-en2005/e-en05-3/e1-en053.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e-htms/e-enfe/e-en2005/e-en05-3/e1-en053.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e-buscar/e1-busca.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i-htms/i-enfe/i-en2005/i-en053/i1-en053.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i-buscar/i1-busca.htm
http://www.medigraphic.com

CARDIOLOGICA

Vol.13,Num. 3e Septiembre-Diciembre 2005
pp 82-87

Trabajo de revision

Enfermedad de Kawasaki. Revision bibliografica

Enf. Pas. Ana Laura Estrella Rodriguez*

*Terapia Intensiva Postquirlrgica. Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica de pro-
bable etiologia infecciosa con una serie de respuestas inmuno-
l6gicas en cascada, que producen un cuadro clinico caracteri-
zado por fiebre elevada persistente de méas de 5 dias de evolu-
cién, y que se acompafia de por lo menos 4 de los siguientes
criterios: conjuntivitis no exudativa, adenopatia cervical no
supurada, cambios inflamatorios bucales, erupcién eritemato-
sa morbiliforme e importante edema e inflamacién en porcién
distal de las extremidades que posteriormente presenta desca-
macion de la piel a nivel de los dedos. Cada vez se presenta con
mayor frecuencia y en los paises en desarrollo, esta enferme-
dad ha sustituido a la fiebre reumatica aguda como la causa
mas frecuente de cardiopatia adquirida en los nifios. Este tra-
bajo es una revision bibliografica que tiene como propésito el
brindar informacién actualizada al profesional de enfermeria.

Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki, vasculitis, lesién
coronaria.

ANTECEDENTES HISTORICOS

La primera descripcion de la enfermedad de
Kawasaki (EK) fue realizada en Japo6n por el Dr.
Tomisaku Kawasaki en el afio de 1961. Se trataba
de un nifio de 4 afios que ingresé a la Cruz Roja en
el sexto dia de evolucidn de la enfermedad que pre-
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ABSTRACT

The Kawasaki disease is a systemic vasculitide of probable
infectious etiology, that it includes an immune response in
cascade with clinical disease characterized by high fever per-
sisting at last five days and the presence of at least four of
the following principal features: conjunctival injection
without exudates, cervical lymphadenopathy no supurative,
changes in lips and oral cavity, polymorphous exanthem,
changes in extremities like acute erythema and edema of
hands and feet with late desquamation of fingertips. This
work is a bibliographical review with the intention of offe-
ring information update to the professional of nursing.

Key words: Kawasaki disease, vasculitide, coronary disease.

sentaba: fiebre, adenopatia cervical, erupcién cuta-
nea, congestion conjuntival, alteraciones en labios
y boca, ictericia, anemia hemolitica y descamacion.
Fue tratado con corticoides y antibioticos y dado de
alta a los 41 dias.*®

Fue considerado como una enfermedad de origen
desconocido, benigna, autolimitada y sin secuelas.
Sin embargo en los afios posteriores un nuamero cre-
ciente de casos clinicos comenzaron a poner en tela
de juicio el que se tratara de una presentacion atipi-
ca del sindrome de Stevens-Johnson y se comenzo a
denominar como sindrome mucocuténeo ocular.?

En 1965, Dr. Noburu Tanaka realizé una autop-
sia a un nifio que tenia el diagnéstico de sindrome
mucocutaneo ocular, que habia muerto en forma su-
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bita e inesperada, descubriendo una trombosis en
una arteria coronaria.t

Fue hasta 1967 que se realiz6 la primera publica-
cion de la EK en la cual se establecieron los criterios
diagnosticos de la enfermedad; la controversia gene-
rada se debi¢ al vinculo de la enfermedad con la afec-
tacion cardiaca.!

En el afio de 1968, el Dr. Takajiro Yamamoto, pu-
blicé una serie de casos en donde el 48% de los pa-
cientes presentaron anormalidades electrocardiogra-
ficas, estableciéndose que la afectacion cardiaca era
un hecho comun en esta enfermedad.*2

A partir de 1974 el Dr. Kawasaki denomina a la
enfermedad como sindrome mucocutaneo ganglionar.*

El primer caso clinico en nuestro pais fue publicado
en el afio de 1977, en el Hospital Infantil de México.*

DEFINICION

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis
sistémica que produce alteracion de los vasos san-
guineos de pequefio y mediano calibre, asi como de
diferentes érganos y tejidos por infiltracion de célu-
las inflamatorias.255

La relevancia de este padecimiento radica en que,
en las naciones desarrolladas, sobrepasa ya a la fie-
bre reumatica como primera causa de enfermedad
cardiaca adquirida en nifios.?

EPIDEMIOLOGIA

Afecta primariamente a nifios menores de 5 afos,
aunque puede presentarse en todas las edades, desde
la etapa neonatal a la adolescencia. Es mas comun en
el sexo masculino que el femenino en relaciéon 1.5:1.12

Mayor incidencia en japoneses y nifios con ances-
tros asiaticos, coreanos; ocurre mas frecuentemente
en clase media y alta. Se presenta generalmente en
época de invierno y primavera.l2

La incidencia es variable: Japon 112/100,000 nifios
menores de cinco afios; en EUA y Europa 10/100,000
en nifios de origen no asiatico y de 44/100,000 en los de
origen asiatico y en Latinoamérica 3/100,000.135

Mortalidad también es variable: Japon es de 0.1%
y en los demas paises varia entre 0.5 al 3% vincu-
landose con un mejor reconocimiento de la EK y por
ende a un tratamiento precoz y adecuado, en los pai-
ses en donde es mas frecuente.!

ETIOLOGIA

La etiologia no ha sido dilucidada. Se considera
un probable origen genético e inmunologico. Sin

embargo, diversos aspectos clinicos y epidemiolo-
gicos sugieren una etiologia infecciosa: naturaleza
aguda del proceso; el ser una enfermedad autolimi-
tada, acompafiada de fiebre, exantema y adenopa-
tia: con un patrén de incidencia estacional (como
sucede en las infecciones virales); el desarrollo de
epidemias y mayor incidencia en algunas regiones,
es otro factor que sugiere una causa infecciosa.
Otro elemento que soporta la etiologia infecciosa
es la ocurrencia de EK en hermanos de individuos
afectados, los que se enferman la mayoria de las
veces (54%) en los primeros 10 dias del caso indi-
ce, lo que sugiere la exposicién a un agente etiolo-
gico comun. La baja frecuencia de la enfermedad
en lactantes pequefios y en nifios mayores y adul-
tos, es consistente con la hipdtesis de que la EK es
causada por un agente al cual la mayoria de los
adultos son inmunes y que los lactantes estan pro-
tegidos por anticuerpos maternos.t257

En contra de la etiologia infecciosa esta el hecho
de la escasa evidencia de que la EK pueda contagiar-
se de persona a persona. Durante los picos epidémi-
cos no hay evidencia firme para ningdn microorga-
nismo.!

Algunos virus implicados son: parvovirus B19, ci-
tomegalovirus, virus de Epstein-Barr, herpes virus,
virus del sarampion.?

Las bacterias asociadas son: Streptococcus beta
hemolitico, Staphylococcus aureus, Yersinia Pseudo-
tuberculosis, Salmonella, Escherichia coli.?”

FISIOPATOLOGIA
Bases de la respuesta inflamatoria

El término de superantigeno fue acufiado por White
y cols. en 1989 para designar a un grupo de protei-
nas virales y toxinas bacterianas proteicas o mitége-
nos que presentaban una gran capacidad para acti-
var a linfocitos T en el organismo humano.?

En la EK la estimulaciéon inmunoldgica realizada
por un superantigeno genera una extensa produc-
cion de citocinas y un aumento en el nimero de lin-
focitos T portadores de un receptor superficial espe-
cifico. La estimulacion de linfocitos circulantes es
masiva y las células T activadas liberaran grandes
cantidades de citocinas proinflamatorias, aparecien-
do en forma temprana una produccién incrementada
de interleucina (IL-17), induciendo la produccién en
hepatocitos y fibroblastos de IL-6, factor estimulante
de la secrecion de inmunoglobulinas por las células
plasmaticas, esta citocina guarda un curso paralelo
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al proceso febril como respuesta a la lesion de los te-
jidos y favorece la trombocitosis.®

Se incrementa la produccion de IL-1 que actUa
como factor activador de leucocitos y pirégeno endé-
geno e incrementa en el endotelio vascular la pro-
duccion de quimiocinas, activando a los polimorfo-
nucleares y estimulando la produccion de interferon
beta. Estos factores determinan fiebre muy elevada,
prolongada y severa.5?®

Los macrdéfagos activados producen IL-15 que tie-
ne multiples acciones: induce la proliferacion de cé-
lulas T CD4 y CD8, la maduracion de las células B y
la accion de citotoxicidad de las células asesinas na-
turales (NK). Esta notable activacion de células B y
T se refleja en la afeccion ganglionar, manifestada
principalmente por adenopatias cervicales.>®

Vasculitis

Las células plasméticas infiltran a nivel vascular y
no vascular los tejidos, los linfocitos B periféricos
disminuyen en cantidad, revelando que la infiltra-
cion es selectiva en tejidos y 6rganos especificos, pro-
duciendo lesiones como la conjuntivitis y la afeccion
de labios y boca. Hay vasculitis y perivasculitis de
los vasos pequefios que posteriormente se extiende a
los de mayor calibre, con infiltracion de eosinéfilos
gue se acumulan en las lesiones vasculares (hasta
del 15% del total de células infiltradas). El dafio vas-
cular se aprecia inicialmente en la capa intima y
esta definido por acumulaciéon de mononucleares, en-
grosamiento de la pared de los vasos y posteriormen-
te un infiltrado linfocitico en la cara vascular que
puede progresar hacia una necrosis fibrinoide, el pa-
ciente manifiesta eritema corporal y angioedema en
la parte distal de las extremidades.>®

MANIFESTACIONES CLINICAS

El diagnostico de EK es clinico. No existe ningln
examen de laboratorio especifico.! EI diagnostico se
basa en el reconocimiento de los aspectos clinicos,
que incluyen:

1) Fiebre: Que generalmente es elevada: 39°C o ma-
yor. El primer dia de la fiebre es considerado el
primer dia de la enfermedad, aunque algunos pa-
cientes pueden presentar uno o mas de los otros
sintomas clinicos el dia antes del inicio de la fie-
bre. La duracién de la fiebre, en ausencia de tra-
tamiento, es de una semana o dos, pero puede pro-
longarse hasta tres o cuatro semanas.*3’

2) Afectacion ocular: A nivel ocular se evidencia
una hiperemia conjuntival, que es caracteristica.
No se acompafia de exudado, configurando una
“conjuntivitis seca”, aunque estrictamente no
esté afectada la conjuntiva, sino que es la presen-
cia de pequefios vasos dilatados la que determina
el enrojecimiento. La hiperemia conjuntival es
mas débil alrededor del iris, formando un halo al-
rededor del mismo.*37

3) Cambios en labios y boca: Se manifiestan por
eritema, sequedad, fisuras y sangrado espontaneo
o al minimo tacto. A nivel de la boca se evidencia
eritema de la mucosa oral y faringea, la lengua
aframbuesada con papilas prominentes eritemato-
sas. No se observan ulceras, exudados, ni man-
chas de Koplik.37

4) Erupcién cutidnea: Pueden adoptar varias for-
mas de presentacion. Lo mas caracteristico es la
presencia de un rash cutaneo eritematoso, poli-
morfo, maculo-papular no especifico. No se pre-
sentan vesiculas. En ocasiones pueden presentar-
se pequefias pustulas, sobre todo en zonas de ex-
tension. Las manifestaciones cutaneas se acentiian
con la fiebre y son cambiantes. El eritema cutaneo
es mas marcado en el area del pafial, siendo facil-
mente confundido con una dermatitis del pafal o
candidiasis.'®”

5) Cambios en las extremidades: Se presenta eri-
tema bilateral de las palmas y las plantas. Se ca-
racteriza por ser intenso, con cambios abruptos,
llegando a desaparecer, dejando una piel de carac-
teristicas normales, para posteriormente reapare-
cer. Se intensifica con la fiebre. Las manos y pies
presentan edema, sobre todo a nivel del dorso, que
no deja godet. Es un edema “molesto” evidencian-
dose porque el nifilo “no quiere pararse”, “no
quiere caminar” o “no puede sostener objetos con
sus manos”. Esto es debido al dolor determinado
por la inflamacion de pequefias y medianas articu-
laciones.t37

6) Adenopatia cervical: Es el signo menos fre-
cuente en comparacién con las otras manifesta-
ciones clinicas. Habitualmente es unilateral. Pue-
de acompanfarse de eritema de la piel, y no se ob-
tiene pus si es puncionada.t®’

7) Manifestaciones cardiacas: Son uno de los he-
chos més importantes en la EK. Aproximadamen-
te el 15 a 25% de los nifios no tratados desarro-
Ilan anomalias coronarias, incluyendo dilatacion
difusa y formacion de aneurismas. La dilatacion
coronaria puede detectarse a partir de los 7 a 10
dias de iniciada la enfermedad. Otras manifesta-
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ciones cardiacas son la miocarditis (50%), arrit-
mias cardiacas, pericarditis con derrame pericar-
dico, valvulitis y aneurismas.?®

El desarrollo de aneurismas coronarios se vincu-
lan con el riesgo de muerte subita, por trombosis co-
ronaria e infarto agudo al miocardio.*®

La afectacién de otras arterias puede ser causa de
manifestaciones poco habituales aunque severas,
como gangrena de extremidades por isquemia perifé-
rica, cuando se comprometen las arterias axilares o
isquemia intestino-mesentérica por afectacion de las
arterias mesentéricas.!

Otras manifestaciones clinicas pueden ser la irri-
tabilidad intensa, meningitis aséptica, eritema e in-
duracién en el sitio de inoculacion de la vacuna
BCG, cuando ésta se ha aplicado en forma reciente,
presencia de artralgia y artritis, alteraciones a nivel
hepético (elevacion del valor de las transaminasas e
ictericia), distension de la vesicula biliar (alitiasica),
diarrea, neumonitis, otitis media, urteritis con piu-
ria estéril, etc.12

FASES CLINICAS DE LA ENFERMEDAD

El curso de la enfermedad puede ser dividido en tres
fases clinicas:

a) Fase aguda: Dura entre una a dos semanas, se
caracteriza por fiebre y las manifestaciones clasi-
cas. En esta etapa se presenta miocarditis y peri-
carditis.'®

b) Fase subaguda: Comienza cuando retrocede la
fiebre, la erupcion cutanea y la adenopatia cervi-
cal, pero puede persistir irritabilidad, anorexia y
la hiperemia conjuntival, con descamacién a nivel
de los dedos y pies. Esta fase se prolonga habi-
tualmente hasta cuatro semanas de iniciada la en-
fermedad. Los aneurismas de las arterias corona-
rias se desarrollan en esta fase y el riesgo de
muerte subita es elevado.!®

c) Fase de convalecencia: Se prolonga hasta que
retrocede toda la sintomatologia, habitualmente
en plazos de 6 a 8 semanas de inicio de la enfer-
medad.*®

EXAMENES DE LABORATORIO

Los hallazgos de laboratorio no son especificos de la en-

fermedad pero presentan caracteristicas particulares.**
En la fase aguda de la enfermedad, existe un au-

mento de los glébulos blancos con predominio de

neutrofilos. La leucopenia no se presentaen la EK'y
su presencia debe hacer dudar del diagnéstico. Es
frecuente la anemia normocitica y normocrémica.l2#4

El recuento plaquetario es normal en la fase agu-
da, presentandose trombocitosis en la fase subagu-
da, elemento caracteristico de la EK, con valores ele-
vados de hasta 1 millon/dL.%%#

La velocidad de sedimentacion eritrocitaria (VES)
y la PCR estan elevadas en la fase aguda y pueden
persistir valores elevados durante cuatro a seis se-
manas. En etapas tempranas de la EK existe hiper-
coagulabilidad. En el examen de orina se detecta piu-
ria estéril. Es frecuente el aumento en el valor de las
transaminasas en la fase aguda.**

La evaluacion cardiolégica requiere radiografia de
torax, ECG y ecocardiografia. La dosificacion de tro-
ponina en la fase aguda puede indicar presencia de
miocarditis.'#

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial se plantea con enfermeda-
des febriles que cursan con erupcién cutanea: es-
carlatina, sindrome de piel escaldada, sindrome de
shock toxico, reaccion a drogas, artritis reumatoi-
dea juvenil, infecciones virales, sarampién, leptos-
pirosis.1?

TRATAMIENTO

El tratamiento estandar de EK se realiza con altas
dosis de inmunoglobulina de uso intravenoso (1GIV)
y &cido acetilsalicilico (AAS).

a) Inmunogloblina de uso intravenoso (IGI1V):
La administracion de IGIV 2 g/kg en infusion de
12 horas, antes del 10° dia de iniciada la enferme-
dad, reduce la incidencia de aneurismas corona-
rios de 20% a menos de 4%. Produce una rapida
defervescencia de la fiebre y los sintomas asocia-
dos, con rapida normalizacién de los valores de
los reactantes de fase aguda, y ademas mejora la
funcion miocardica. Su efecto principal es el blo-
qgueo de citocinas y anticuerpos sobre las células
endoteliales de la pared vascular.22°

b) Acido acetilsalicilico (AAS): Se inicia con dosis
elevadas, de 80-100 mg/kg/dia divididos en 4 dosis
diarias, buscando un efecto antiinflamatorio, que
se mantiene hasta por lo menos pasados 3-4 dias de
apirexia (algunos autores recomiendan mantener
esta dosis hasta el dia 14 de iniciada la enferme-
dad). Esta es la dosis recomendada por la Asocia-



Cuadro I. Seguimiento del paciente con enfermedad de Kawasaki.

Seguimiento y test Pruebas
Nivel de riesgo Tratamiento Actividad fisica diagnostico invasivas
Nivel 1. Sin alteraciones Ninguno después de las Sin restricciones después de las Ninguno después del primer afio, Ninguna
en arterias coronarias en 6 a 8 semanas iniciales 6 a 8 semanas iniciales salvo que se sospeche enfermedad
ninglln momento de la cardiaca
enfermedad
Nivel I1. Ectasia coronaria  Ninguno después de las Sin restricciones después Ninguno después del primer afio, Ninguna

transitoria que retrocede
durante la fase aguda

Niwvel 111. Aneurisma
coronario solitario
pequefio a mediano

Nivel 1V. Uno o mas
aneurismas coronarios
gigantes, o multiples
aneurismas pequefios
0 medianos sin
obstruccién

Nivel V: Obstruccion de
arteria coronaria

6 a 8 semanas iniciales

3-5 mg/kg/dia de AAS,
hasta que la anomalia se
resuelva

3-5 mg/kg/dia de AAS en
forma continua
ylo warfarina

AAS en forma continua
ylo warfarina.

El uso de bloqueadores de
los canales de calcio debe

considerarse para reducir el

consumo de oxigeno

de las 6 a 8 semanas
iniciales

Para los pacientes en la primera

década de la vida, sin restricciones
después de las 6 a 8 semanas iniciales.
Para los pacientes en la segunda década,
la actividad fisica debe ser guiada a
través de pruebas de esfuerzo todos

los afios. Las competencias atléticas

con contacto y entrenamiento de
resistencia, deben desaconsejarse

Para los pacientes en la primera
década de la vida, sin restricciones
después de las 6 a 8 semanas
iniciales. Para los pacientes

en la segunda década, las
recomendaciones son guiadas por las
pruebas de esfuerzo. Los deportes
enérgicos deben ser desaconsejados
fuertemente. Si la prueba de esfuerzo
descarta isquemia, puede realizarse
deportes recreativos sin contacto

Los deportes deben de evitarse.
Las actividades fisicas se guiaran
por resultados de pruebas de
esfuerzo o scan de perfusion

salvo que se sospeche enfermedad
cardiaca. EI médico puede

elegir controlar al paciente cada
3 ab5afios

Seguimiento anual con
ecocardiografia y/o ECG
en la primera década de
la vida

Seguimiento anual con
ecocardiografia y/o ECG
ylo radiografia de térax.
Para los pacientes en la
primera década de la vida
las pruebas de estrés
farmacoldgico

deben ser consideradas

Ecocardiograma y ECG
cada 6 meses, Holter anual y
pruebas de esfuerzo

Cateterismo
cardiaco si el
ecocardiograma
sugiere estenosis

Angiografia si el
ecocardiograma
sugiere estenosis.
La cateterizacion
selectiva puede
realizarse en
algunas
circunstancias

Cateterismo
cardiaco
recomendado para
algunos pacientes
para ayudar a
seleccionar opciones
terapéuticas

98
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cion Americana de Pediatria (AAP) y la Asociacion
Americana del Corazon (AHA). Posteriormente se
continda con dosis menor, 3-5 mg/kg/dia en una
toma diaria, buscando un efecto antiplaquetario y
antitrombdético, que se mantendra como minimo
seis semanas. Si se detectan anomalias coronarias
se mantiene el tratamiento profilactico con AAS
hasta que se resuelva el problema.256°

c) Corticoides: Muchos clinicos proponen, en caso
de falla de tratamiento, asociar a la IGIV el uso
de corticoides. Aunque las referencias iniciales so-
bre los corticoides vinculaban su uso a mayor in-
cidencia de lesiones coronarias, actualmente se
plantea utilizarlos en aquellos pacientes que no
responden a la primera o segunda infusion de
IG1V, obteniéndose resultados favorables. Se utili-
za metilprednisolona a dosis de 30 mg/kg/dia du-
rante tres dias. En ocasiones se han utilizado in-
munosupresores como la ciclosporina.t%8

Existe un score denominado Harada que se utiliza
para predecir lesiones en las arterias coronarias en
pacientes con EK, si presentan al menos cuatro de
los siguientes elementos:?

1) Leucocitosis mayor a 12,000 elementos/mm?

2) Recuento plaquetario menor de 35* 10* elementos/
mm?®

3) PCR elevada

4) Hematocrito menor al 35%

5) Albumina menor a 3.5 g/dL

6) Edad mayor de 12 meses

7) Sexo masculino

MANEJO A LARGO PLAZO

La administracidon de vacunas con virus vivos ate-
nuados (sarampién, rubéola, paperas, varicela) debe
posponerse entre 6 a 11 meses después de haber reci-
bido IGIV, ya que ésta puede impedir el desarrollo de
una respuesta inmune adecuada.t

El manejo a largo plazo de los pacientes con EK
depende del grado de afectacién de las arterias coro-
narias y se realiza en base a la estratificacion por
grupos de riesgo relativo de isquemia miocardica. La
AHA propone el esquema de seguimiento que se de-
talla en el cuadro 1.12

CONCLUSION

La EK se encuentra presente en todo el mundo y es
de vital importancia conocerla, ya que los nifios fa-
llecen por complicaciones cardiovasculares durante
los primeros dos meses de evolucién de la misma.
Por esta razén, la sospecha, el diagnostico y el tra-
tamiento oportuno son esenciales para la buena re-
solucidn de este padecimiento.
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