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Resumen

Enfermedad de Kawasaki. Experiencia en un
hospital de segundo nivel

Objetivo: Determinar la prevalencia de la enfermedad de Kawasaki en un hospital de segundo nivel.

Material y métodos: Estudio retrospectivo, descriptivo, observacional, realizado en un lapso de cinco afos. Se revisaron un to-
tal de 3,561 egresos hospitalarios del Departamento de Pediatria y se seleccionaron 15 pacientes con diagndstico de enfermedad
de Kawasaki.

Resultados: La prevalencia de enfermedad de Kawasaki fue de 4.2%, atribuida al egreso hospitalario. La edad promedio fue de 35
meses, con predomino del sexo masculino y una proporcién de 2.7:1; todos manifestaron fiebre y exantema y; 14 pacientes (93%)
presentaron inyeccion conjuntival, cambios en labios, boca y extremidades. La manifestacion clinica menos frecuente fue la adenopatia
cervical (33%). La velocidad de sedimentacion globular resulto elevada y la proteina C reactiva se reportd positiva. Anormalidades
hematoldgicas como anemia, trombocitosis y leucocitosis ocurrieron en mas de 90% de los pacientes. El ecocardiograma inicial mos-
tré ectasia coronaria en dos pacientes, con regresion de la misma en la etapa de convalecencia. Todos los pacientes recibieron acido
acetilsalicilico y s6lo a 10 se les administré gammaglobulina intravenosa. No se detectaron complicaciones en el seguimiento.

Conclusiones: Aunque la frecuencia de este tipo de vasculitis en México es menor en comparacion con otras poblaciones del mundo,
es la causa mas comun de cardiopatia adquirida en nuestro hospital, superando con mucho la prevalencia de fiebre reumatica.

Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki, ectasia coronaria, ecocardiograma y fiebre sin signos de localizacién.

Abstract

Objective: To determine the prevalence of Kawasaki disease in a secondary hospital.

Materials and methods: A retrospective, descriptive, observational, study was conducted over a period of five years. We reviewed a total
of 3,561 hospital discharges from the Department of Pediatrics and selected 15 patients diagnosed with Kawasaki disease.

Results: The prevalence of Kawasaki disease was 4.2% as the diagnosis of hospital discharge. The average age was 35 months, with
a predominance of male and a ratio of 2.7:1. All expressed a fever and rash. Fourteen patients (93%) had conjunctival injection,
changes in lips, mouth and limbs. The less frequent clinical manifestation was the cervical lymph nodes (33%). The sedimentation
rate was elevated and C-reactive protein was reported positive. Hematologic abnormalities such as anemia, thrombocytosis and fever
occurred in more than 90% of patients. The initial echocardiogram showed coronary ectasia in two patients, with regression of the
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same in the stage of convalescence. All patients received aspirin and 10 were administered intravenous immunoglobulin. There were

no complications during follow-up.

Conclusions: Although the frequency of this type of vasculitis in Mexico is lower in comparison with other populations in the world,
is the most common cause of acquired heart disease in our hospital, going far beyond the prevalence of rheumatic fever.

Key words: Kawasaki disease, coronary artery ectasia, echocardiogram, and fever without focal signs.

Introduccion

a enfermedad de Kawasaki (EK) es una vascu-

litis sistémica aguda autolimitada, de etiologia
desconocida, que tiene importancia por el ries-
go de anormalidades coronarias como ectasia, di-
latacién, aneurismas coronarios o ambas, en pacientes
que no reciben tratamiento; estas anormalidades pre-
disponen al desarrollo de cardiopatia isquémica en
adolescentes y adultos jovenes.'3

La EK fue descrita por el Dr. Tomisaku Kawasaki
en 1967 y en ese primer informe describié las mani-
festaciones con las que actualmente se establece el
diagnostico clinico:™*>

1. Fiebre por lo menos durante cinco dias. Y cuatro
de los siguientes cinco criterios principales.

2. Conjuntivitis bilateral no exudativa.

3. Cambios en labios y boca: labios rojos, secos, fisura-
dos, hiperemia faringea y lengua en “fresa”.

4. Cambios en las extremidades: eritema palmar
y plantar, edema de manos y pies, y descamacion
plantar, palmar o perianal.

5. Exantema polimorfo, primariamente troncal, no
vesicular.

6. Adenopatia cervical, mayor de 1.5 c¢m, unilateral,
Unica, dolorosa y no supurativa.

Los objetivos del tratamiento son disminuir la in-
flamacion, especialmente de la pared de las arterias
coronarias, lo cual se logra con la administracién de
gammaglobulina intravenosa (GGIV). La Academia
Americana de Pediatria aprob6 desde 1988 el uso de
GGIV en el tratamiento de la EK; a pesar de ello, 25%
de los pacientes no tratados muestra aneurismas co-
ronarios. Por esta razén, es importante el diagnéstico
y tratamiento oportuno de esta enfermedad.?

La EK afecta especialmente a nifios pequefios y es
una posibilidad en el diagndstico diferencial del nifio
con fiebre y exantema cutdneo, como escarlatina,
sindrome de Stevens-Johnson y sarampion.z®

Material y métodos

Estudio retrospectivo, descriptivo, observacional reali-
zado en un lapso de cinco afios. Se revisaron un to-
tal de 3,561 egresos hospitalarios del Departamento
de Pediatria del Centro de Especialidades Médicas del
Estado de Veracruz, y se seleccionaron 15 pacientes
con diagnostico de enfermedad de Kawasaki. Se in-
cluyeron 10 variables clinicas y paraclinicas, asi como
la terapéutica empleada. La informacion obtenida se
analizé a partir de la obtencién de medidas de ten-
dencia central y de dispersiéon. La prevalencia de la
enfermedad se obtuvo con base en la relacién en-
tre el numero de casos de la enfermedad y el total
de egresos hospitalarios en el periodo de estudio.

Resultados

Quince pacientes reunieron los criterios para el diag-
noéstico de EK. En el mismo periodo de estudio hubo
un total de 3,561 egresos hospitalarios en el Depar-
tamento de Pediatria, con una prevalencia de 4.2%
para la EK a causa del egreso hospitalario.

El rango de edad de los pacientes fue entre los
nueve meses y los 12 afos, con una media de 35
meses. Hubo predominio del sexo masculino con
una relacién de 2.7:1. Las manifestaciones clinicas se
muestran en la Tabla 1. Todos los pacientes presen-
taron fiebre y exantema. La fiebre fluctué entre 38.4
y 41 °C con un promedio de 39.4 °C y una duracion
de 8.3 dias también en promedio. El exantema fue
generalizado en 10 pacientes, cuatro con predominio
en regién perianal y en la zona perigenital (Imagen 1
y 2); un paciente mostrd escaso exantema en tronco
con afeccion de ambos pliegues axilares (Imagen
3). Catorce pacientes tuvieron inyeccion conjuntival
(Imagen 4), cambios en labios y boca (Imagen 5 y
6) y cambios en las extremidades con descamacion
en grandes colgajos en dos casos (Imagen 7 y 8).
La manifestacion clinica menos frecuente fue la
adenopatia cervical. Las manifestaciones adicionales
de artritis y artralgias ocurrieron en cinco pacientes.
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Tabla 1. Manifestaciones clinicas en 15 pacientes con
enfermedad de Kawasaki

Manifestacion clinica Numero Porcentaje
de pacientes

Fiebre 15 100%
Exantema 15 100%
Inyeccién conjuntival 14 93%
Lesiones orofaringeas 14 93%

a. Labios rojos, secos y figurados 11 73%

b. Lengua en fresa 10 66%
Cambios en extremidades 14 93%

a. Edema e induraciéon de manos 12 80%

b. Eritema palmoplantar 8 53%

¢. Descamacion periungueal 8 53%
Adenopatia cervical 5 33% Imagen 1. Exantema y descamacion perianal

La anemia ocurrié en 14 pacientes (93 %), con cifras
inferiores a 11 g/dL. La trombocitosis se presentd
en 13 pacientes (86.6%), con cifras entre 480,000
y 1,100,000/dL. La leucocitosis ocurrié en 12 casos
(80%), con una media de 16,700/dL. La velocidad
de sedimentacion globular resultd elevada en 14 pa-
cientes (93%) y la proteina C reactiva resultd positiva
en trece (86.6%).

Se realizaron estudios de gabinete en todos los
pacientes. La radiografia de térax fue anormal en
cuatro casos, al mostrar discreta cardiomegalia. Dos
pacientes tuvieron hipertrofia ventricular izquierda en
el electrocardiograma. La ecocardiografia bidimen-
sional mostré ectasia coronaria en dos pacientes, con
regresion de la misma en la etapa de convalecencia
(cuatro semanas después). Estos mismos pacientes
tenfan hipertrofia ventricular izquierda. Ningun pa-
ciente requirio arteriografia coronaria.

A todos los pacientes se les administré acido acetil-
salicilico (AAS) en dosis de 80 a 100 mg/kg/dia vy,
posteriormente, 10 mg/kg/dia; durante 4.3 semanas
en promedio, hasta normalizar las cifras de plagquetas y
de los reactantes de fase aguda. Diez pacientes Imagen 3. Exantema con predominio en region axilar
(66.6%) recibieron GGIV en dosis de 2 g/kg/dosis,
ninguno requirié tratamiento adicional.

Discusion

La frecuencia de la enfermedad tiene diferencias geo-
gréficas, especialmente de unas razas a otras; es mas
frecuente en individuos orientales y en poblaciones
con ascendencia asidtica'* gue en caucasicos; esto
sugiere que los factores genéticos y ambientales son
importantes en la génesis de esta enfermedad.*® Imagen 4. Inyeccién conjuntival
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Imagen 6. Lesiones orales. Eritema de labios y fisuras
sangrantes

Imagen 7. Cambios en extremidades. Edema de manos
y artritis

Imagen 8. Descamacion en grandes colgajos

En Japdn se informa una incidencia de 112 casos por
100 mil nifos menores de cinco afos.® En Estados
Unidos, debido a la diversidad étnica, la incidencia se
ubica en el segundo lugar a nivel mundial, y se han
informado hasta 4,238 hospitalizaciones en un afo.”
En Espafa, entre 1973y 1997, se reportaron 238 ca-
sos en 54 revistas espafnolas, con una media de dos a
tres casos por afo y un incremento después de 1999,
segun informa Del Castillo,® con una media de 12.8
casos al afo y una incidencia de 15.1 casos por cada
100 mil nifios de cinco anos de edad.

En México se desconoce el nimero de casos pero,
si se toma en cuenta lo informado en Espafa y en
nuestro pais (incluyendo los datos del presente in-
forme), la estimacion es de 6/100.000 menores de
cuatro anos. La opinidn actual es que la EK se ha con-
vertido en la cardiopatia adquirida més frecuente en
la edad pediatrica.®® En el presente trabajo se detectd
una prevalencia de 4.2% de todos los egresos hospi-
talarios del departamento de Pediatria en el periodo
de estudio, lo que contrasta con la deteccién de un
s6lo caso de fiebre reumética en el mismo periodo.

Ochenta por ciento de los casos tenian menos
de cinco anos, el predominio del sexo masculino fue
mayor (2.7:1) a lo referido en diferentes informes na-
cionales y en otras poblaciones, la cual sefala una
proporciéon que varia de 1.4:1 a 1.5:1;%" 90% de
los pacientes con EK muestran las manifestaciones
mucocutaneas que ayudan a establecer el diagnos-
tico clinico, a excepcion de la adenopatia cervical que
ocurre entre 50y 75% de los casos.'*>

Todos los pacientes de este informe manifestaron
fiebre y exantema. Catorce (93%) tuvieron inyec-
cion conjuntival, la afeccion mucocutanea ocurrié
en mas de 90% de los pacientes y la manifestacion
clinica menos frecuente fue la adenopatia cervical
(33%), escenario que coincide con lo informado en
otras publicaciones. 45891214

Algunos pacientes pueden tener fiebre de al menos
cinco dias y menos de cuatro criterios clinicos adicio-
nales, con dos o mas datos de laboratorio como:
proteina C reactiva mayor de 3 mg/dL, velocidad
de sedimentaciéon globular de 40 mm/h o ambas y
albumina menor de 3g/dL, anemia, trombocitosis,
leucocitosis, elevacion de alanino aminotransferasa y
examen general de orina con mas de 10 células por
campo o la presencia de aneurismas de las arterias
coronarias detectados por ecocardiograma o angio-
grafia coronaria; estos casos se consideran Kawasaki
incompleto.*°1
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Uno de nuestros pacientes tuvo fiebre y tres crite-
rios adicionales: velocidad de sedimentacién globular
elevada, proteina C reactiva positiva y leucocitosis,
con electrocardiograma y ecocardiograma normales;
se consideréd EK incompleto, a pesar de no recibir
GGIV; la fiebre remitio al décimo dia de evolucién con
AAS, situacion que ocurre en 10% de los pacientes
que recibe esta terapia.*'>'* En nuestra experiencia,
la remisién con AAS representé 6.6 por ciento.

Mason y cols.’ sefialan que 95% de los pacientes
con Kawasaki incompleto tiene coronariopatia com-
parativamente con 15 a 25% de los pacientes con Ka-
wasaki completo o clasico. La mortalidad también es
mas alta en las formas incompletas con 32% contra
2 a 3% de EK clasica; estas diferencias se relacionan
con el retraso en el diagnéstico y tratamiento en ausen-
cia de todos los criterios clinicos de la enfermedad.

El exantema de la EK es un gran simulador y su
interpretacion exclusiva conduce frecuentemente
a errores diagnosticos.” Aungue lo mas comun es
observar un exantema maculopapular intensamente
eritematoso que inicia en tronco y extremidades; en
10% de los nifos pequenos puede estar muy acen-
tuado en el periné y en las ingles,® y en ocasiones es
la Unica manifestacién cutanea.’® Estas lesiones ocu-
rrieron en 26% de nuestros casos. Las manifesta-
ciones adicionales de artritis y artralgias ocurrieron
en cinco pacientes (33%), cifra semejante a la infor-
mada en la literatura.®

Los datos de laboratorio son inespecificos y no
confirman el diagnéstico de EK.®'® Los reactantes
de inflamacion casi siempre son anormales. La cifra de
plaquetas, por lo general es normal en la primera
semana de la enfermedad, aumenta en la segun-
da para alcanzar un pico a la tercera semana, con
una media de 800,000 plaquetas por mm?. Es fre-
cuente la anemia normocitica normocrémica de leve
a moderada, su gravedad tiene correlacion con la
severidad de la enfermedad a nivel coronario. Las
alteraciones en los reactantes de fase aguda (veloci-
dad de sedimentacion globular elevada y proteina C
reactiva positiva) y las anormalidades hematoldgicas
(anemia, trombocitosis y leucocitosis) ocurrieron en
mas 90% de los pacientes, semejante a lo descrito
en la literatura.#5810.13.16-19

La ecocardiografia bidimensional se considera esen-
cial para el diagnostico y control de la enfermedad,
sobre todo en casos incompletos;®1%'41¢ detecta de-
rrames pericardicos, asi como dilatacién y aneurismas
coronarios, tiene una sensibilidad de 100% y una es-
pecificidad de 97% para estos Ultimos. Se denomina
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ectasia al aumento del didametro de la luz arterial
sin dilatacion segmentaria y aneurisma a las dilata-
ciones segmentarias. Los aneurismas se dividen en
pequenos (<5 mm), medianos (5-8 mm) y gigantes
(>8 mm). Los aneurismas de las arterias coronarias se
pueden detectar por ecocardiografia entre los dias 10
al 14 en 20 a 25% de los pacientes que no recibieron
gammaglobulina y en cerca de 5% en quienes se ad-
ministré este tratamiento. La aparicion después de la
sexta semana es poco frecuente, salvo que persistan
manifestaciones clinicas.> Dos pacientes, a pesar de
recibir tratamiento con GGIV, tuvieron ectasia coro-
naria gue mostrd regresion en el ecocardiograma de
control realizado cuatro semanas después.

Todos los pacientes con diagnéstico de EK, antes
del décimo dia de fiebre, recibieron GGIV en dosis
Unica a 2 g/kg. Cinco tenian mas de 10 dias de evolu-
cion, con afeccion mucocuténea, pero soélo dos per-
sistian con fiebre, la cual cedid: en uno, al décimo dia
y, en otro, al onceavo dia; por lo que no recibieron
GGIV. De estos, en uno remitié la fiebre con AAS y el
ecocardiograma no mostrd alteraciones coronarias.
En los tres restantes, la fiebre remitié antes de los
10 dias, aunque la evolucion global rebasaba este
tiempo, persistiendo las alteraciones mucocutaneas,
especialmente la descamacion.

Los pacientes en quienes persiste, después del
décimo dia de la enfermedad, la fiebre, manifesta-
ciones clinicas de la fase aguda y datos de vasculitis
coronaria sistémica o ambas, tienen riesgo de desarro-
llar complicaciones como aneurismas gigantes y de
las arterias periféricas, por ello deben recibir GGIV a 2
g/kg. En general, los pacientes que tienen antece-
dentes compatibles con EK y descamacién, sin
fiebre por muchos dias, no requieren tratamiento
con GGV, porque es dificil prevenir enfermedad de
las coronarias después que ha cedido la reaccion
inflamatoria aguda.*&2*

En casos resistentes al uso de GGIV se han emplea-
do agentes como el anticuerpo monoclonal frente al
factor de necrosis tumoral alfa (TNF o) infliximab?®-24
en dosis de 5 mg/kg, el citotoxico ciclofosfamida o el
inhibidor del receptor de la glucoproteina plaquetaria
lIb/llla abciximab.® Ninguin paciente requirié este tipo
de tratamiento.

Diez pacientes contintian bajo seguimiento en nuestro
hospital y se mantienen asintomaticos. Después de seis
semanas tres casos fueron referidos sin complicaciones a
hospitales mas cercanos en su lugar de origen y; dos
abandonaron el seguimiento. Se han descrito casos de
EK con sindrome hemofagocitico y psoriasis,®>?® pero
el seguimiento no ha mostrado estas asociaciones en
nuestros pacientes.
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Conclusion

La EK es una entidad clinica que plantea un importante reto diagnéstico para el pediatra.*&242731 Su recono-
cimiento temprano implica la necesidad de su inclusion en el diagnostico diferencial en pacientes con fiebre y
exantema.>317232 Toda vez que se desconoce la etiologia de la enfermedad,®'°3338 |a mejor intervencién médica
esta centrada en el diagnostico temprano y un tratamiento oportuno. La administracion de GGV, idealmente
antes del décimo dia de evolucion de la fiebre, ha disminuido la incidencia de dilatacion coronaria a menos de
5% y de aneurismas gigantes a menos de 1%; ademas, la mortalidad descendié de 2% a 0.1%.2* La EK es Ia
causa mas frecuente de cardiopatia adquirida en Estados Unidos y Asia;*®3%4¢ y tomando en cuenta este informe,
posiblemente en poco tiempo también en nuestro pais.
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