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RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica aguda de la infancia, de
etiologia incierta, es la causa principal de enfermedad cardiaca adquirida en nifios en
paises desarrollados, presentando aneurismas de arterias coronarias hasta en un 25% de
los casos no tratados. En el Ecuador segun el Ministerio de Salud Publica la enfermedad de
Kawasaki es considerada como una enfermedad rara, entendiéndose como tal a una
prevalencia menor de 1 por cada 10.000 personas. A falta de mas estudios, podemos inferir
una incidencia alta en nuestro pais por los pocos estudios realizados que reportan una
casuistica de 22 pacientes en un periodo de 6 afios hasta el 2008 en el Hospital de nifios
“Roberto Gilbert Erizalde” de la ciudad de Guayaquil y 95 casos en un periodo de 7 afios
hasta el 2013 en el “Hospital Metropolitano” de la ciudad de Quito.

Al no existir pruebas especificas para esta enfermedad el diagndstico de esta patologia se
basa en los mismos criterios clinicos utilizados para describir la enfermedad hace mas de
40 afos. Sin embargo, el desconocimiento de la enfermedad, caracteristicas clinicas
inespecificas, presentaciones evolutivas y presentaciones atipicas o incompletas dificultan
el diagndstico precoz y el tratamiento oportuno de esta enfermedad. A nivel nacional
existe limitacion en el diagndstico de esta patologia, sobretodo en el primer nivel de
atencion de salud, dado el limitado conocimiento que posee la comunidad y los
proveedores de salud acerca la enfermedad de Kawasaki. Los retrasos en el diagndstico y
tratamiento, estan asociados con un mayor riesgo de desarrollo de aneurismas coronarios.
Por lo tanto, la alta sospecha diagndstica y la referencia oportuna son necesarias para
reducir la tasa de complicaciones y limitaciones en la calidad de vida asociadas a esta
patologia. Mediante la presentacién de un caso clinico de Enfermedad de Kawasaki
completo en un paciente masculino de 3 afios de edad en el Hospital Metropolitano de la
ciudad de Quito, realizamos un caso de educacion médica con fines educativos con el
objetivo de contribuir a la formacidn y desarrollo de conocimientos clinicos referentes a
esta patologia, destacando la necesidad de considerar a la enfermedad de Kawasaki como
posible diagnostico clinico en casos de fiebre inexplicable de mas de 5 dias de duracién
asociada con exantema polimorfo, conjuntivitis no exudativa, linfadenopatia cervical,
cambios de mucosa oral o cambios en extremidades.

Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki, Vasculitis, Aneurisma coronario, Diagndstico temprano,
Referencia oportuna, Caso clinico, Educacién Médica.



ABSTRACT

Kawasaki disease is an acute systemic vasculitis that presents in childhood, with
uncertain etiology. It is the main cause of acquired heart disease in children in developed
countries; it presents with coronary artery aneurysms in up to 25% of untreated cases. In
Ecuador according to the Ministry of Public Health, Kawasaki disease is considered a rare
disease, with a prevalence of less than 1 per 10,000 people. However, some studies
conducted in this country show a high incidence of the disease. It has been reported 22
cases in a period of 6 years until 2008 in "Roberto Gilbert Erizalde" Children’s Hospital in
the city of Guayaquil and 95 cases in a period of 7 years until 2013 in "Hospital
Metropolitano" in Quito.

As specific laboratory tests are unavailable the diagnosis of this pathology is based on the
same clinical criteria that was used to describe the disease 40 years ago. However, the lack
of clinical suspicion of the disease, the nonspecific clinical features, the evolutionary
presentation and atypical or incomplete presentations difficult the early diagnosis and
opportune treatment. At the national level there is a limitation in the diagnosis of the
pathology, especially in the first level of health care, given the limited knowledge that the
community and health providers have about Kawasaki disease. Delays in diagnosis and
treatment are associated with an increased risk of developing coronary aneurysms.
Therefore, high diagnostic suspicion and rapid remission are necessary to reduce the rate
of complications and limitations in the quality of life associated with this pathology.
Through the presentation of a clinical case of complete Kawasaki disease in a 3 year old
patient from “Hospital Metropolitano” in Quito, a educational medical case was carried out
for educational purposes with the aim of contributing to the formation and development of
the clinical knowledge related with this pathology, highlighting the need to consider
Kawasaki disease as a possible clinical diagnosis in cases of unexplained fever of more than
5 days associated with polymorphous exanthema, non-exudative conjunctivitis, cervical
lymphadenopathy, changes in the oral mucosa or changes in the extremities.

Key words: Kawasaki disease, Vasculitis, Coronary aneurysm, Early diagnosis, Timely
reference, Clinical case, Medical education.
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CASO CLiNICO DE EDUCACION MEDICA

1. Objetivos

e Objetivo general.

o Desarrollar una presentacién de caso clinico pedidtrico de alta

complejidad, para el reconocimiento de sintomas sugestivos de la
enfermedad, evaluacion de fiebre, desarrollo de habilidades clinicas,
diagndstico y tratamiento como aprendizaje de la enfermedad de
Kawasaki dirigido a proceso educativo de estudiantes de medicina,
enfocados en las ciencias clinicas y médicos generales y de atencion

primaria de salud 6 en su afio de Medicina Rural.

e Objetivos especificos.

o Proporcionar una revisién basada en la evidencia, y la aplicacién de un

caso interactivo que ayudard a guiar a la audiencia de estudiantes y
profesionales de la salud al reconocimiento, diagndstico y referencia
segura y oportuna para el tratamiento y manejo posterior de pacientes

con enfermedad de Kawasaki.

Recalcar los datos clinicos, de laboratorio e imagen de sospecha de
enfermedad de Kawasaki, con enfoque al desarrollo de habilidades

clinicas y aprendizaje referentes a la enfermedad.
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o Describir las bases del diagndstico, diagndstico diferencial vy

tratamiento de la enfermedad de Kawasaki.

o Discutir la importancia de identificar en los primeros niveles de
atencion de salud y referir oportunamente al especialista apropiado a

los pacientes con enfermedad de Kawasaki.

o Analizar las problematicas que presenta el diagndstico, tratamiento,
referencia adecuada y oportuna de los pacientes con enfermedad de

Kawasaki en el contexto nacional.
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2. Introduccion.

La enfermedad de Kawasaki fue descrita por primera vez en Japon por el Dr.
Tomisaku Kawasaki en el afio 1961 (Burns, 2004). Es una vasculitis multisistémica, de
etiologia desconocida, que afecta principalmente a las arterias de mediano calibre, siendo
frecuente la afectacidn de las arterias coronarias, que puede desencadenar muerte subita,
trombosis coronaria, infarto de miocardio, entre otras afecciones cardiovasculares
(Gomard-Mennesson, 2010). Esta patologia suele presentarse en la poblacién pediatrica,
principalmente nifios menores de 4 6 5 afios de edad, teniendo una frecuencia maxima
entre los 12 y 24 meses, (edades en las que se producen el 80 % de los casos), siendo los
varones los mas afectados en una relacién 1,4:1 (Laupland, 1999). Dado que en nuestro
pais es considerada como una enfermedad rara y de dificil diagndstico (Alomia, Gordillo,
2014). decidimos presentar este caso de educacién médica continua con la finalidad de
exponer la presentacion clinica, examenes de laboratorio y de gabinete utilizados para
confirmar la enfermedad; junto a una revision de la bibliografia donde se expone su

etiologia, epidemiologia, fisiopatologia, diagnéstico y opciones terapéuticas.
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3. Caso clinico.

3.1. Historia clinica y examen fisico.

A. Anamnesis.

1. Datos del paciente:

Paciente masculino, de 3 afios 1 mes de edad, mestizo, nacido y residente en Esmeraldas,

catélico, diestro, Grupo sanguineo: O Rh +.

Alergias: No refiere.

Transfusiones: No refiere .

Habitos: Alimentario: 5 veces al dia. Miccional: Aproximadamente 6 veces al dia.

Defecatorio: 1-2 veces al dia

- Madre: 25 afios de Edad. Estado Civil: Casada. Nacida y residente en Esmeraldas.

Instruccidn secundaria. Ocupacidén: Ama de casa. Niega patologias, no tabaquismo.

AGO: G1 P1 A0 CO HV: 1. G1: Paciente

- Padre: 32 aiios. Estado Civil: Casado. Nacido y residente en Manabi. Instruccién superior.

Ocupacién: Tecndlogo eléctrico. Niega patologias, no tabaquismo, no alcohol.

2. Motivo de consulta:

Fiebre e Irritabilidad
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3. Enfermedad actual:

Paciente masculino de 3 afios 1 mes de edad, mestizo, sin antecedentes patoldgicos de
importancia. Acude a valoracion con un historial de 8 dias de fiebre intermitente (40 ° C)
sin predominio de horario e irritabilidad. Madre del paciente refiere que hace 7 dias acudié
a centro de salud de Esmeraldas en donde recibié tratamiento para faringitis completando
esquema con amoxicilina y acetaminofén por 7 dias, madre del paciente se encuentra

'II

desesperada y refiere que “jLa fiebre no le baja pese a la medicacion!” persistiendo cuadro
de alza térmica durante todo el tratamiento, ademas refiere que en las ultimas 24 horas ha
notado que su hijo presenta una masa en el lado derecho del cuello, conjuntivitis bilateral y

lesiones maculo-papulares en el tronco, motivo por el cual acude a usted muy preocupada

para valoracion. No refiere diarrea ni vémito. Sin dolor articular.

4. Antecedentes prenatales:

Producto de primera gesta de madre de 25 afios. Controles prenatales y ecos normales,

aparentemente cursa el embarazo sin complicaciones.

5. Antecedentes natales:

Nace por parto cefalico a término, llanto inmediato, peso: 3680g, talla: 51cm, Apgar: 9 el
en primer minuto, 10 a los 5 minutos. perimetro cefalico de 35 cm. La estadia en el hospital

fue de dos dias y se le dio egreso junto a su madre.

6. Antecedentes postnatales:

Alimentacién: Seno materno durante afio y medio, se une a la dieta familiar al afio y medio.

Desarrollo psicomotriz: Adecuado.
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Vacunas: Completas para la edad.

Dieta: adecuada para la edad.

7. Antecedentes patoldgicos personales:

No refiere

8. Antecedentes quirurgicos personales:

Ninguno

9. Antecedentes patoldgicos familiares:

Abuelo paterno con Hipertension Arterial. No hay historia de enfermedades mentales,
inmunoldgicas, hematoldgicas, degenerativas, endocrinas, neurolégicas o malformaciones
congénitas.

B. Examen fisico.

Signos vitales: PA:116/73 mmHg (> Percentil 95th segun edad y sexo), FC: 134 x min (FC
Normal para edad y sexo 80 - 120 x min), FR: 22 (Valor Normal segun edad 24-40), T: 40 °C
(axilar ) (Valor Normal seguin edad hasta 37 °C ), Peso: 15,3Kg, Talla: 98.5cm.

(Kliegman, 2016)

Tabla #1. Percentil Talla - Edad

altura (nifos)

200 percentil 87
percentil 50
percentil 3

=@= medidas
tomadas (Ult.
percentil:
69.2)

150

100 P

altura (cm.)

50

0 5 10 15 20
arfos

El nifio esta en el percentil 69.2. Es decir, su altura es similar al de la mayeria de los nifios de su edad.



Tabla # 2. Percentil Peso - Edad

100

75

50

peso (kg.)

25

peso (nifios)

16

percentil 87
percentil 50
percentil 3
== medidas
tomadas (Glt.

percentil:
69.2)

arfios

10

El nifio esta en el percentil 69.2. Es decir, su peso es similar al de la mayoria de los nifios de su edad.

Tabla # 3. Curva térmica previa al ingreso (datos brindados por los padres)

40,4

(00)
N

-~ 2

oN

39,8
39,6
39,4
39,2

Temperatura
w
)

Curva térmica

40,1

e=(=»"Cyrva térmica "

40,1 10,2
39/9 2ala
9398
39/5
1 2 3 4 5 6
Dias

Paciente despierto, irritable, consciente, orientado, febril, hidratado

Piel: No ictericia, no palidez, no cianosis, erupcién macular en térax anterior y abdomen

(Figura #1)
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Figura # 1. Exantema polimorfo en térax y abdomen en paciente masculino de 3 afios 1

mes de edad, desarrollado en las ultimas 24 horas (dia 8 desde el inicio de la fiebre).

Cabeza: normo cefalico.

Oidos: permeables, membrana timpdanica levemente eritematosas, con movimiento normal

con insuflacion.

Ojos: inyeccion conjuntival bilateral sin exudado (Figura # 2), movimientos oculares

normales.

Figura # 2. Conjuntivitis bulbar bilateral no exudativa.

Nariz: Fosas nasales permeables.

Boca: Labios rojos brillantes agrietados (Figura # 3), mucosas orales humedas, lengua roja

con papilas prominentes (Figura # 3) , denticion completa con buena implantacion.
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Figura # 3. Enrojecimiento y agrietamiento vertical de labios, papilas fungiformes

hiperémicas (lengua de fresa).

ORF: Eritema difuso de mucosa oro faringea, no exudado.
Cuello: Simétrico, ganglio cervical derecho no doloroso palpable de 1.5 cm, no

ingurgitacion yugular, no soplos carotideos.

Pulmones: Térax simétrico, expandible, sin tiraje ni retracciones. , murmullo vesicular

conservado, no ruidos sobreafiadidos

Corazén: Ruidos cardiacos ritmicos, sin soplos, sin galope

Abdomen: Suave, depresible, no doloroso a la palpacién superficial ni profunda, RHA:

presentes, no visceromegalias.

Columna dorsal: Puiio percusion negativa bilateral.

RIG: Genitales masculinos sin alteraciones, lesidon descamativa en el area genital

(Figura # 4)
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Figura # 4. Descamacion eritematosa en Zona del paial.

Extremidades: edema ++/+++ en pies de progresion ascendente no févea (Figura # 6),

pulsos presentes llenado capilar de 2 segundos.

Figura # 5. Eritema e hinchazén dorsal de los pies.

Neuroldgico: Sin signos meningeos, Glasglow 15/15, reflejos normales y sensibildad

normal. Irritable al manejo pero consolable.



4.- Lista de Problemas.

Tabla # 4. Lista de problemas.

#
1
2

(dia
3

(dia
5

(dia
6

(dia
7

(dia
8

(dia
9

(dia

Fecha
11 Noviembre 2015

19 Noviembre 2015
8 desde el inicio de la fiebre)

19 Noviembre 2015
8 desde el inicio de la fiebre)

19 Noviembre 2015

8 desde el inicio de la fiebre)
19 Noviembre 2015

8 desde el inicio de la fiebre)
19 Noviembre 2015

8 desde el inicio de la fiebre)
19 Noviembre 2015

8 desde el inicio de la fiebre)
19 Noviembre 2015

8 desde el inicio de la fiebre)

Problema
Fiebre (mayor de 5 dias)

Exantema polimorfo
( 8 dias, intermitente)

Inyeccion conjuntival
bilateral (no exudativa)

Lengua eritematosa con
papilitis (Lengua de fresa)
Oro faringe congestiva

Linfadenopatia cervical
unilateral

Descamacion perianal

Edema en pies

Activo/Pasivo
A

A

20
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5.- Analisis Inicial.

Se trata de un paciente masculino de tres afios un mes de edad, etnia mestiza, procedente
de Esmeraldas, producto de primera gestacién obtenido por parto eutdcico simple sin
datos de hipoxia neonatal aparente, sin antecedentes patoldgicos personales y quirargicos
de importancia. Sin alergias, esquema de vacunacidon completas, con buen crecimiento y

desarrollo para la edad.

Paciente presenta cuadro clinico de hasta la fecha 9 dias de evolucion (previo a su ingreso)

caracterizados inicialmente por:

Irritabilidad, alza térmica cuantificada de (40 °C) y superiores, eritema polimérfico (los
primeros 8 dias), Siendo tratado durante este tiempo con antibidtico-terapia, mas
acetaminofén para diagndstico presuntivo de faringo-amigdalitis; posteriormente dia 8 se
agrega a su sintomatologia inicial: inyeccién conjuntival bulbar no supurativa, lesiones
maculo-papulares eritematosas en tdrax y linfadenopatia cervical derecha no dolorosa y

cuadro febril persistente, motivo por el cual la madre desesperada acude a valoracién a los

9 dias desde la sintomatologia inicial (2 dias después de completar tratamiento para cuadro
presuntivo de faringo-amigdalitis). Al examen fisico se destaca paciente irritable, ademas
de lo descrito labios eritematosos y lengua frambuesada, descamacion de la zona del
pafal, edema y eritema de la planta de pies sin ceder el cuadro febril, por lo que acude a
valoracion por el servicio de emergencia del Hospital Metropolitano de la ciudad de Quito,
donde es valorado y se decide su ingreso con diagndstico de fiebre exantematica no

especifica de origen a investigar.
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5.1. Enfoque inicial del nifio con fiebre y exantema.

5.1.1 Definiciones:

- Fiebre: Elevacién de la temperatura corporal por encima de la variacidn circadiana
normal (36.80 + 0.4), como consecuencia de cambios en el centro termorregulador de la
region anterior del hipotdlamo; la fiebre podria definirse como una elevaciéon de la
temperatura superior a 38% (temperatura rectal), 37.5 % (temperatura oral) o 37.2

(temperatura axilar) . (Ruano, 2012)

- Exantema: para este caso se define como una erupcién cutanea de aparicién mas o
menos subita que se distribuye asimétricamente por una amplia zona de la superficie
corporal, formado por papulas y/o maculas eritematosas, inicialmente no descamativas.

(Periro, 2002)

5.1.2 Evaluacion Inicial.

El paso inicial independientemente del tipo de centro de salud debe ser distinguir los casos
gue pueden ser graves y requerir una atencién urgente (infeccion meningocécica,
enfermedad de Kawasaki, sindrome de shock téxico y sindrome de Stevens-Johnson) de
aquellos que son enfermedades benignas y auto limitadas (Casanova, 2006). En general son
pocos los casos de fiebre mas exantema que se deben a una enfermedad grave aunque hay
gue tomar en cuenta que la fiebre constituye un signo de alerta, se debe valorar

exhaustivamente:

e El estado general: siendo quizas el parametro que mejor define la gravedad de un

cuadro.
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e Las caracteristicas _del exantema: aportan informacién sobre la gravedad de la

enfermedad. Cualquier exantema petequial o purpurico es un signo de alerta que
requiere una atencion urgente y una evaluacidn analitica para descartar una

infeccién meningocdcica. (McKinnon, 2000).

e Tiempo de evolucién: Un nifio con fiebre y exantema de varios dias de duracién es

poco probable que padezca una enfermedad que amenace su vida de manera
inmediata, aunque existen patologias graves que requieren atencidn urgente como
la enfermedad de Kawasaki la cual presenta fiebre persistente (mas de 5 dias) y se

acompafia el 90% de las veces con exantema. (Harnden, 2009)

Ademas siempre hay que indagar sobre la toma de farmacos en las dos semanas previas.
Dependiendo de la vida media del farmaco, un exantema medicamentoso puede aparecer

varios dias después de que haya sido suspendido (McKinnon, 2000).

Tabla #5. Agentes Etioldgicos asociados a fiebre y exantemas. (Frieden, 2001)

Agentes Etioldgicos asociados a fiebre y exantemas

Frecuentes Poco frecuentes
Virus Enterovirus Herpesvirus hominis tipos 6y 7 = Virus del sarampion, Virus de la
Adenovirus Parvovirus B19 rubéola, Virus de Epstein-Barr,

Virus del dengue

Bacterias Estreptococos del grupo A Neisseria meningitidis
Staphylococcus aureus

Otros Agentes Mycoplasma pneumoniae Rickettsia conorii

Otras Entidades Reacciones a farmacos Eritema multiforme (S. de
Stevens-Johnson), Enfermedad
de Kawasaki, Exantema toracico
unilateral, Enfermedad de Still,
Pseudoangiomatosis eruptiva
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6.- ExXamenes Iniciales realizados en el paciente.

Los exdmenes iniciales a su ingreso reportaron:

Tabla # 6. Biometria hematica completa Inicial.

RESULTADOS VALORES
NORMALES*
Glébulos Blancos 14 740 mm3 4000 -12000 mm3
Neutrdfilos % 58 % 54 -62 %
Linfocitos % 31% 25-33%
Hb 10.5 g/dl 11.5-14.5 g/dI
HCTO 33.1% 28-42%
VCM 83 fl 82 —-92fl
HCM 30 pg 28-32pg
Plaquetas 532 000 140 000 - 400 000
Velocidad de 129 mm/h 0-10 mm/h
Eritrosedimentacion
TP 12,5 /13 seg 12-15 seg
TTP 27.9 /30 seg 26 -33 seg

*Nicholson ], Pesce, M. Laboratory Medicine, Drug Therapy, and Reference Tables. En: Nelson W,

Behrman R, Kliegman, Arvin A, eds. Nelson Textbook of Pediatrics. 17va ed. Estados Unidos: McGraw-

Hill; 2004. p. 2398.

Tabla # 7. Quimica sanguinea inicial.

‘ RESULTADOS VALORES NORMALES*
TGO / AST ‘ 23 U/L 5- 45 U/L
TGP / ALT ‘ 33 U/L 15 -50 U/L
GGT 17 U/L 5-32 U/L
Amilasa 30 U/L 30-100 U/L
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Lipasa 63 U/L 145 -216 U/L
Bilirrubina Total 1 mg/dl < 1mg/dl
Bilirrubina Directa 0.50 mg/dI 0-0.3 mg/dl
PCR 3.5 ng/ml 0.08 - 1.12 ng/ml
Calcio 10.17 mg/dL 8.5-10.2 mg/dI
Sodio 140 mg/dl 135-145 mg/dI

*Nicholson ], Pesce, M. Laboratory Medicine, Drug Therapy, and Reference Tables. En: Nelson W,

Behrman R, Kliegman, Arvin A, eds. Nelson Textbook of Pediatrics. 17va ed. Estados Unidos: McGraw-

Hill; 2004. p. 2398.

Tabla # 8. Urianalisis.

ELEMENTAL Y MICROSCOPICO DE ORINA

COLOR AMARILLO
ASPECTO LIG. TURBIO
DENSIDAD 1.005
pH ORINA 7.4
LEUCO ESTERASA NEGATIVO
NITRITOS NEGATIVO
PROTEINAS NEGATIVO
GLUCOSA ORINA NEGATIVO
CUERPOS CETONICOS NEGATIVO
UROBILINOGENO NEGATIVO
BILIRRUBINAS NEGATIVO
SANGRE NEGATIVO
CELULAS ALTAS 0-1 /campo
CELULAS BAJAS 1-2 /campo
PIOCITOS 0 /campo
BACTERIAS -
CILINDROS -
CRISTALES -
OBSERVACIONES -
MICROSCOPIA MUESTRA: ORINA PARCIAL

50 LEUCOCITOS / CAMPO
UROCULTIVO NEGATIVO
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Tabla # 9. Pruebas Especiales realizadas en el paciente.

Cultivo de garganta Negativo

Hemocultivo x2 Negativo

Prueba seroldgica para el estreptococo del grupo Negativo
Ay /oASO

Negativo para: Virus sincitial respiratorio,
Panel de PCR viral en aspirados nasofaringeos adenovirus, influenza A / B, virus parainfluenza
1, 2 y 3 y metapneumovirus humano

Negativo Inmunoglobulina M

Virus Ebstein Baar . .
Negativo Inmunoglobulina G

Los hallazgos de laboratorio obtenidos hasta el momento son inespecificos, destacando
como caracteristicas particulares una leucocitosis con predominio de neutréfilos, anemia
leve y se evidencia una clara trombocitosis con cifras plaquetarias de que van de 532 000.
Los reactantes de fase aguda como la velocidad de sedimentacién globular (VSG) y la
proteina C reactiva (PCR) se encuentran elevadas. Se evidencia en el examen general de
orina la existencia de piuria estéril y se obtiene un cultivo faringeo, serologia negativa para

estreptococo y panel viral negativo descrito.
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Luego del analisis inicial se plantea la evaluacién de estas entidades como diagndsticos

diferencial

TABLA # 10. Diagnosticos diferenciales planteados.

Edad

Fiebre

Ojos

Mucosa Oral

Extremidades

Rash

Linfadenopatia
Cervical

Caracteristicas del
Laboratorio

Otras

Enfermedad de kawasaki

Usualmente <5 afios

Persistente

Conjuntivitis no
exudativa bilateral.

Eritema difuso, lengua
de fresa.

Eritema en palmasy
plantas, edema
indurado, descamacion
periungeal

Eritematoso, multiforme

Al menos 1 nédulo
linfatico 1.5 cm

Inflamacidn sistémica,
PCR, VSG elevadas,
anemia, Trombocitosis .

EMO: Piuria Estéril

Artritis

Sd. de Stevens-Johnson Fiebre Escarlatina

Cualquier edad Usualmente 2 -8

Prolongada Variable usualmente
<10d
Conjuntivitis Normal

exudativa, keratitis

Eritema, ulceracion, Faringitis, Lengua de

formacion fresa
pseudomembranosa
Se evidencia
descamacion plana
Normal

Rash como papel de
lija, signo de pastia,
palidez circumoral
(alrededor de la
boca)

Lesiones Target

Inflamacion
dolorosa

Normal

Asociado con virus Cultivo Faringeo +

herpes

Cultivo faringeo +
para Estreptococo
del Grupo A

Artralgia asociada con
infeccidn de virus
herpes (30-75%)

Sindrome de Shock
Toxico

Usualmente > 10
afios

Usualmente

Conjuntivitis

Eritematoso

Inflamacion de
manos y pies

Eritrodermia

Normal

Trombocitopenia

Cambios de estado
mental,
coagulopatia, Shock

Artritis Reumatoide
Sistémica Juvenil

2-5 aflos

Prolongado

Normal

Normal

Artritis

Transitorio, rosa salmén

Adenopatia difusa

Inflamacién sistémica,
anemia

Pericarditis

Adaptado de YanagiharaR, tood JK. Sd linfatico Mucocutaneo febril agudo. Am J Dis Child. American Medical

Assosiation.
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5.1.1 Analisis diagndsticos diferenciales:

- Escarlatina: produce conjuntivitis, y enrojecimientos de manos y labios (Yanagihara,
2007) ; se descarta debido a cultivo faringeo negativo y prueba serolégica para el

estreptococo del grupo A y/o ASO negativa.

- Sindrome de shock toéxico: se descarta debido a la ausencia de hipotensién, dafio renal o
fallo multiorgdnico, coagulopatia, pancitopenia, miositis y principalmente, porque no se

encontroé un foco de infeccidn estafilocécica. (Lopez, 1999)

- Reacciones de hipersensibilidad a farmacos incluido Sd. de Stevens-Johnson: algunas de
sus manifestaciones son edema peri orbitario, artralgia, velocidad de eritrosedimentacién
baja, exantema clasico y rdpidamente progresivo a descamacién y signos hepdticos e

intestinales los cuales no se presentaban en este paciente, ,

- Artritis Reumatoide sistémica juvenil: Se caracteriza por fiebre intermitente con ritmo
circadiano con uno o dos picos diarios y erupcion cutanea no persistente, los sintomas
fisicos pueden incluir linfadenopatia, hepato-esplenomegalia y exantema de color
asalmonado evanescente. Las diferencias en tipo de fiebre y exantema ponen en duda la

enfermedad (Rowley, 2003)

- Enfermedad de Kawasaki: Vasculitis febril multisistémica caracterizada por fiebre
prolongada y remitente , alza térmica de hasta 40°C de tipo continuo, exantema
polimorfo, hiperemia conjuntival, afectacion oral, adenitis cervical y alteracidn periférica de
las extremidades. (Prego, 2003) El proceso afecta a menores de cinco afios
preferentemente entre el afio y dos anos de edad. El paciente se encuentra dentro del

rango de edad y presenta el cuadro clinico completo.
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5.1.2 Evaluacidn subsecuente.

Por datos clinicos, analiticos y pruebas iniciales se sospecha de Enfermedad de Kawasaki
por lo que se solicita valoracidon por el servicio de cardiologia pedidtrica y se realiza
Radiografia de térax ( Figura # 7), electrocardiograma ( Figura # 8) y ecocardiograma

(Figura #9).

Figura # 6. Radiografia de térax paciente de 3 afios de edad con alta sospecha de

enfermedad de Kawasaki. (Cortesia Dra. Gordillo)

En esta imagen se puede apreciar un tamafio normal del corazén, no se evidencian areas

de consolidacion.

Figura # 7. Electrocardiograma de paciente de 3 afios de edad con alta sospecha de

enfermedad de Kawasaki.



30

AN

Se evidencia Taquicardia sinusal FC: 110 Lpm, sin otro hallazgo patolégico.

Figura # 8 A y B. Ecocardiograma en paciente de 3 afios 1 mes de edad con alta sospecha

de enfermedad de Kawasaki.

Figura # 8. A. Ecocardiograma bidimensional eje corto para esternal, B. Evidencia de aneurisma en Arteria

coronaria derecha la flecha indica el aneurisma, AO Aorta, AP A. Pulmonar. (Cortesia Dra. Gordillo)
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6.- Diagnostico final.

Se describe el caso clinico de un infante de 3 afios de edad, sin antecedentes
patoldgicos, ni quirdrgicos de importancia, historial de supuesta faringo-amigdalitis tratada
con antibioticoterapia y acetaminofén por 7 dias, cuadro febril de 39 y 402C que no cede
pese a la administracion de acetaminofén y se acompaina de malestar general, irritabilidad,
linfadenopatia cervical izquierda no dolorosa, erupcion cutdnea en tdrax tipo eritema
multiforme, conjuntivitis bilateral no exudativa y eritema faringeo, por lo cual fue
ingresado en el Hospital Metropolitano de la ciudad de Quito. Dentro del examen fisico
debemos recalcar que se evidencié alza térmica de 40°C de tipo continuo que no responde

a acetaminofén cuadro febril de 9 dias de duracion.

A su ingreso, se destaca una tensién arterial de 116/73 mmHg que se ubica > del Percentil
95th segun edad y sexo, taquicardia con una Frecuencia cardiaca de 134 x min (FC Normal
para edad y sexo 80 - 120 x min), y una Frecuencia respiratoria disminuida de 22
respiraciones por minuto (Valor Normal segun edad 24-40), una Temperatura axilar de 40
°C), en piel lesiones eritematosas generalizadas en térax anterior y posterior de tipo
multiforme, cuello con adenopatia izquierda de 1.5 cm no dolorosa, edema y eritema en
dorso de manos y pies, Boca: labios agrietados lengua rojo fresa, Conjuntivas: inyecciéon
conjuntival no exudativa , Aparato respiratorio: murmullo vesicular normal, sin estertores y
Aparato cardiovascular: ruidos cardiacos audibles y ritmicos, ausencia de soplo, pulso

presente, normal y buen llenado capilar.

* Hallazgos relevantes de laboratorio:

- Biometria completa: Se evidencia anemia normo-citica normo-cromica leve, leucocitosis

con neutrofilia y velocidad de eritrosedimentacion elevada NN
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- Quimica sanguinea: PCR elevado M

- Urianalisis: Piuria estéril A

- Electrocardiograma: leve taquicardia sinusal, sin alteraciones patoldgicas evidentes.

- Radiografia de térax: ausencia de cardiomegalia y de alteraciones pleuro-pulmonares

- Ecografia cardiovascular: se evidencia aneurisma en coronaria derecha.

El diagnéstico definitivo: Enfermedad de Kawasaki completa agresiva (desarrollo de

aneurisma coronario en los primeros 10 dias).

El diagndstico de la Enfermedad de Kawasaki se basa en el reconocimiento de los criterios

clinicos:

1.- Fiebre: la fiebre es generalmente elevada (39 a 40° C) de mas de 5 dias de duracién.

2.- Afectacion ocular: hiperemia conjuntival, siendo mds evidente la bulbar. No se
acompafa de exudado, configurando una conjuntivitis seca. Es frecuente la presencia de

uveitis anterior. (Burns, 2000)

3.- Cambios en labios y boca: eritema, sequedad, fisuras y sangrado espontdneo. Eritema
de la mucosa oral y faringea, lengua aframbuesada con papilas prominentes y

eritematosas. No se observan ulceraciones, exudados, ni manchas de Koplik. (Burns, 2000)

4.- Manifestaciones cutaneas: las manifestaciones cutdneas se acentudan con la fiebre
pueden adoptar varias formas de presentacién. Lo mds caracteristico es la presencia de
erupcién cutanea eritematosa, polimorfa, maculo-papular no especifica, sin vesiculas.

(Micchie, 2000)
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5.- Cambios en las extremidades: se presenta eritema bilateral de las palmas y de las
plantas asociado a edema, sobre todo a nivel del dorso. Dolor por la inflamacion de

pequefias y medianas articulaciones asociado a aumento con la movilizacién. (Burns, 2000)

6.- En la etapa de convalecencia se observa descamacion a nivel periungueal, que puede

acompafiarse de lineas de Beau y descamacidn en las plantas. (Burns, 2000; Micchie, 2000)

7.- Adenopatia cervical: es el sigho menos frecuente en comparacion con las otras
manifestaciones clinicas. Aunque se considera que el tamafio de la adenopatia debe tener
como minimo 1,5 cm. Habitualmente es unilateral. No se obtiene pus si es puncionada.

(Tizard, 2005)

Los pacientes que presentan cuatro criterios mayores (incluyendo la fiebre), pueden ser
catalogados como Enfermedad de Kawasaki, (Tabla # 10) pueden presentan anomalias

coronarias demostrables por ecocardiografia o coronariografia.

Analizando el caso de nuestro paciente se evidencia el cumplimiento de los siguientes

criterios:

Tabla # 11. Criterios de diagnéstico de enfermedad de Kawasaki relacionados con los presentes en

nuestro paciente (American Heart Association).

1. Fiebre no justificada por mas de 5 dias Presente
por 9 dias

2. Por lo menos 4 de los signos siguientes:

a) Inyeccidén conjuntival sin secrecién Presente

desde el 8vo dia
b) Uno de los cambios siguientes en la orofaringe
- Enantema

- Labios secos y surados Presente
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desde el 8vo dia

- Lengua aframbuesada (Lengua de fresa) Presente
desde el 8vo dia

c) Cambios en las extremidades:

- Eritema de palmas y plantas Presente
desde el 8vo dia

- Induracion de manos y pies
- Descamacién periungueal

d) Eritema multiforme Presente
desde el 8vo dia

e) Adenopatia aguda cervical no supurativa

(uno o mas ganglios de por lo menos 1,5 cm de didmetro) Presente

desde el 8vo dia

*Los pacientes con menos de 4 de los 5 signos pueden ser diagnosticados como enfermedad de Kawasaki
incompleta si se observan anormalidades de las arterias coronarias.

*Para mejorar el aprendizaje correlacionar criterios diagndsticos con imagenes del caso clinico planteado.

6.1 Tratamiento:

Se inicid tratamiento el dia 10 desde el inicio de la enfermedad, se debe recalcar que el
paciente en este punto del inicio del tratamiento presenta un aneurisma Unico de pequefio

volumen en la arteria coronaria derecha, se inicio el tratamiento con:

- Inmunoglobulina 2g/kg IV infusidn lenta en 12 horas una sola dosis.

- Acido acetilsalicilico 80 - 100 mg/kg/dia, cada 6 horas , (desde el dia de ingreso (dia 10

desde el inicio de la enfermedad hasta el decimo dia intrahospitalario).

Al segundo dia de hospitalizacién y luego de 24 horas del inicio de tratamiento, paciente se
encuentra afebril con diminucion de irritabilidad, persistiendo los demas sintomas hasta el

tercer dia de iniciado el tratamiento.
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Tabla # 12. Curva térmica durante hospitalizacién del paciente relacionada con el

tratamiento.

Evolucion de temperatura durante la hospitalizaciéon
e=gues Curva termica

<® Administracion de 100 mg/ kg de ASA

G 40 Administracion de inmunoglobulina 2g/ kg
(=)
e
«©
= ) AN o)
£ VSl gy ah AN
g 373 37,1 (Pms72, 371 o oo
g LEE i P 0P e, X
£ 6 5mm3 64 PO S e 336,4
[24
QL O [ S| [ |0 | S| [ S [0 0| || 0|0 |00 [0[0|0 |

0 12 24 36 48 60 72 84 96 108 120 132 144 156 168 170 182 194 206 218 220 232 244
Horas de hospitalizacién

Es dado de alta a los 10 dias de internamiento; hemograma a su egreso hospitalario mostré
glébulos blancos 7350 mm3; 18 % neutrdfilos, 70 % linfocitos; hemoglobina 10,5 g/dl;
hematocrito 32,1 %, plaquetas 393.000 elementos/mm3, Proteina C reactiva fue de 1,4

mg/dl y la Velocidad de eritrosedimentacion de 43 mm/h.

A su alta se decide pasar la dosis de Aspirina a 5mg/kg/dia durante seis a ocho semanas
mas.; Paciente se presenté a control eco cardiografico dos meses posteriores a su alta
hospitalaria evidenciando persistencia de aneurisma coronario derecho continuando
tratamiento con aspirina hasta la actualidad; mismo que debe administrarse hasta la

resolucién del aneurisma.
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7.- Discusion.

La enfermedad de Kawasaki fue descrita por primera vez en Japén en por el Dr.
Tomisaku Kawasaki en el afio de 1961 (Kawasaki, 1967). Es una vasculitis sistémica, de
origen desconocido, que afecta principalmente a las arterias de calibre mediano, afectando
predilectamente a las arterias coronarias. La patologia afecta principalmente a nifios
menores de 5 afos, teniendo una mayor incidencia entre los 12 y 36 meses (80 % de los
casos) siendo los varones los mas afectados con una relacién 1,4:1 (Laupand, 2000). Con la
reduccion de la incidencia de la fiebre reumadtica, en los paises del primer mundo, la
Enfermedad de Kawasaki constituye la primera causa de cardiopatia adquirida en la
infancia en los paises desarrollados, provocando dafio en hasta el 15 a 25% de los pacientes
no tratados y 2 a 4% de los que reciben tratamiento adecuado, puede producir muerte
subita, trombosis coronaria, infarto de miocardio, entre otras afecciones cardiovasculares.
(Taubert, 1999). La enfermedad de Kawasaki es considerada una enfermedad rara de dificil
diagnostico con manifestaciones clinicas caracterizadas por fiebre alta persistente,
inflamacién mucocutdnea, conjuntivitis bilateral no exudativa y linfadenopatia.

Debido a que no existe una prueba diagndstica especifica su diagndstico es clinico, de ahi la
importancia de conocer las caracteristicas clinicas de la enfermedad (Burns, 2000).

La enfermedad de Kawasaki presenta una en Estados Unidos en niflos menores de 5 afios
de edad en Estados Unidos (Callinan, 2014), en nuestro medio estudios realizados reportan
una casuistica de 22 pacientes en un periodo de 6 anos hasta el 2008 en el Hospital de
nifos “Roberto Gilbert Erizalde” de la ciudad de Guayaquil (Herrera, Mendieta, 2008) y 95
casos en un periodo de 7 afios hasta el 2013 en el “Hospital Metropolitano” de la ciudad de
Quito (Alomia, Gordillo, 2014).

Es importante conocer las caracteristicas que guian el diagndstico de la enfermedad para
reconocerla a tiempo y con su diagndstico dar el tratamiento oportuno, con el objetivo de
evitar dafio coronario que puede producir un infarto de miocardio, formacién y ruptura de

aneurisma, muerte subita, entre otras complicaciones severas.
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7.1.- Epidemiologia.

La enfermedad de Kawasaki afecta predominantemente a lactantes y nifios pequefos;
80% de los pacientes son menores de 5 anos de edad, aunque la enfermedad puede ocurrir
incluso en la adolescencia. La edad temprana de inicio sugiere que la susceptibilidad puede
estar vinculada a la maduracién del sistema inmunoldgico. Aunque la enfermedad ha sido

reconocida en todos los continentes y en todos los grupos raciales (Singh, 2015).

La incidencia de la enfermedad varia ampliamente entre las diferentes poblaciones; siendo
Japén el pais de mayor incidencia, el nimero de casos aumenta constantemente y las
estadisticas mas recientes del pais nipdn registran una incidencia de 265 casos por cada
100.000 nifios <5 afios de edad (Makino, 2015). En los Estados Unidos, la vigilancia pasiva y
el andlisis de las bases de datos sugieren una incidencia en nifios menores de 5 anos de
edad de 19 por 100.000 (Callinan, 2014), En América latina pese a que no existen datos
estadisticos acerca de la prevalencia de la enfermedad de Kawasaki, se estima que en
hispanos esta enfermedad tiene una incidencia de 16 por cada 100.000 habitantes

(Holman, et al, 2010).

La enfermedad se presenta en el grupo de edad de nifios menores de 5 afios teniendo una
tasa de presentacién maxima entre los 12 y 36 meses (80 % de los casos). Raramente se
presenta en menores de un ano, 6 después de los 21 afos. La distribucién de género
muestra una afectaciéon de varones los mas afectados con una relacion 1,4:1. (Laupand,
2000). La relacidon con las estaciones muestra un aumento de la enfermedad hacia fines
del invierno y comienzos de primavera al igual que la mayoria de las enfermedades
exantematicas infecciosas de la infancia y en general hay una historia de infeccién de vias
aéreas superiores, rinitis o cuadro compatible con infeccién viral previa a la aparicién de la

enfermedad de Kawasaki (Burns, 2013).
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7.2.- Fisiopatologia.

El mecanismo fisiopatolégico de esta enfermedad aun no estd claro, pero
investigaciones recientes (Takahashi, 2011) apuntan a una respuesta inmune aguda que
incluye la activacién de los sistemas inmunes innatos y adaptativos. En los pacientes con
enfermedad de Kawasaki en fase aguda se ha evidenciado que los neutrofilos estan entre
los primeros que responden a invadir la pared arterial y son seguidos por células T CD8+,
células dendriticas y monocitos/macréfagos con un fuerte apoyo a la activacién de la via
interleuquina 1 (IL-1) que incluye una mayor abundancia de transcritos para los genes
relacionados con IL-1 y por niveles aumentados de proteinas de la via de IL-1 en el plasma
de pacientes afectados con la Enfermedad de Kawasaki (Takashi, 2005). De igual forma se
ha identificado que tanto en la enfermedad de Kawasaki como en la arteritis de células
gigantes, existen 2 cimulos de citoquinas dominantes: el eje auxiliar IL-6 / T (Th) -17 y el
eje gamma IL-12 / interferdn. Los cuales en combinacidn con el factor de crecimiento
transformante beta (TGFb), polariza las células T naive hacia un fenotipo Th-17, como
resultado estas células invaden la pared vascular y elaboran un perfil de citoquinas
proinflamatorias (Guo, 2015); por otra parte mediante la creacion de modelos de ratén de
arteritis coronaria imitando la enfermedad de Kawasaki, mediante inyeccion
intraperitoneal de extractos de pared celular de ciertas cepas de Lactobacillus Casei y
Candida Albicans utilizados para investigaciones terapéuticas para apoyo del el uso de
inmunoglobulina intravenosa, han determinado una reduccién de la clinica y del desarrollo
de complicaciones de la enfermedad de Kawasaki mediante el bloqueo del factor de

necrosis tumoral alfa e IL-1. (Lee, 2012)

Como se puede observar en la actualidad se esta acumulando evidencia de que existe un
fuerte componente mediado por citoquinas pro inflamatorias y su papel en la induccion de
la activacién de células Th-1 en la pared vascular en el desarrollo de la enfermedad de
Kawasaki, investigaciones posteriores nos ayudaran a determinar la susceptibilidad e

influencias genéticas complejas de esta enfermedad.
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7.3.- Patologia.

Los cambios patoldgicos en la enfermedad de Kawasaki afectan la capa muscular de las
arterias de mediano calibre, mds cominmente las arterias coronarias. Una revision general
macro y microscopica de pacientes fallecidos por Enfermedad de Kawasaki (32 autopsias y
8 corazones) evidenciaron 3 procesos vasculopaticos vinculados en la pared arterial siendo
estos: arteritis necrotizante, vasculitis subaguda/crénica y proliferacion miofibroblastica

luminal (Oreinstein, 2002).

- La arteritis necrotizante aguda se caracteriza por un infiltrado neutrofilico originado
desde el lumen del vaso y puede asociarse con una necrosis extensa de todas las capas de
la pared vascular, se cree que este proceso se da como resultado de las elastasas
producidas por los neutrdfilos las cuales ejercen un papel en la destruccién de las [dminas

elasticas internas y externas cuya destruccién contribuye a la formacién del aneurisma.

- La vasculitis subaguda / créonica comienza semanas después de la aparicion de la fiebre, y
puede ser detectable meses a afios mas tarde, y estd estrechamente asociada con la

proliferacién miofibroblastica luminal.

- Proliferacién miofibroblastica esta asociada con un alto infiltrado inflamatorio
predominantemente linfocitico (linfocitos T citotdxicos CD8 +), que se acompafian con
miofibroblastos posiblemente derivados de las células del musculo liso medial, los cuales

desencadenan un estrechamiento luminal y consecuente isquemia miocardica.
(Oreinstein, 2002)

Un rasgo prominente a destacar de la histologia tardia de los aneurismas es el hallazgo casi
universal del trombo estratificado en aneurismas asociados con calcificaciones los cuales
pueden ser detectados mediante el uso de la tomografia computarizada . (Oreinstein,

2002).
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7.4.- Curso de enfermedad.

El curso de la enfermedad de Kawasaki tiende a ser auto-limitado, con sintomas que

duran un promedio de 14 dias sin tratamiento. Consta de tres fases:

- Fase aguda: Esta es la fase durante la cual la mayoria de los sintomas ocurren. Tiende a
durar de 7 a 14 dias, es la fase en donde un tratamiento oportuno disminuye el riego de
desarrollar complicaciones posteriores y es en el la evaluacién de esta fase en la cual nos

centraremos.

- Fase subaguda: Esta dura desde el final de la fiebre hasta aproximadamente el dia 25. Esta

es la fase durante la cual la descamacidn, la artritis y las artralgias usualmente ocurren, los

recuentos elevados de plaguetas también son comunes durante esta fase.

- Fase de convalecencia: abarca el periodo desde que los signos clinicos desaparecen hasta

qgue los reactantes de fase aguda (VES, PCR) vuelven a la normalidad. La duracién media es

de seis a ocho semanas después de la aparicién de la enfermedad.

Ademas se ha descrito una forma de presentacién denominada Enfermedad de Kawasaki
incompleta que presenta fiebre pero menos de cuatro criterios diagndsticos, y es comun
(15-20% de todos los casos), por lo que se requiere un alto indice de sospecha; esta
presentacion se asocia con una mayor incidencia de anomalias en las arterias coronarias,

causada principalmente por un retraso en el diagnéstico.

7.5.- Evaluacion en fase aguada de la enfermedad.

En ausencia de una prueba de laboratorio patognomodnica, el diagndstico de la
enfermedad de Kawasaki depende del reconocimiento de criterios clinicos (Tabla #10). Los
elementos mas importantes en el diagndstico y el tratamiento oportunos son la sospecha o
conocimiento de la enfermedad, una meticulosa toma de la historia clinica y un examen
fisico minucioso. Los signos clinicos pueden evolucionar durante la primera semana de la
enfermedad o pueden ser evanescentes, sobre todo en los lactantes < 8 meses de edad.
Una fiebre alta inexplicable y marcada irritabilidad o letargo pueden ser los unicos
hallazgos iniciales en nifios muy jévenes. ( Satou, 2007)

La enumeracion de los criterios diagndésticos debe incluir la descripcion de los padres u
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otros cuidadores, asi como la observacion directa durante el examen fisico, la utilizacién de
pruebas de laboratorio se puede utilizar para apoyar la sospecha clinica de la enfermedad
de Kawasaki, nos puede ayudar en el diagndstico diferencial, y a su vez a cuantificar

mediante el uso de reactantes de fase aguda la intensidad del proceso inflamatorio.

Tabla # 13. Criterios de diagndstico de enfermedad de Kawasaki (American Heart Association).

1. Fiebre no justificada por mas de 5 dias
2. Por lo menos 4 de los signos siguientes:
a) Inyeccidn conjuntival sin secrecién
b) Uno de los cambios siguientes en la orofaringe
- Enantema
- Labios secos y surados
- Lengua aframbuesada (Lengua de fresa)
c) Cambios en las extremidades:
- Eritema de palmas y plantas
- Induracién de manos y pies
- Descamacion periungueal
d) Eritema multiforme
e) Adenopatia aguda cervical no supurativa
(uno o mas ganglios de por lo menos 1,5 cm de diametro)

*Los pacientes con menos de 4 de los 5 signos pueden ser diagnosticados
como enfermedad de Kawasaki incompleta si se observan anormalidades
de las arterias coronarias.

*Para mejorar el aprendizaje correlacionar criterios diagndsticos con imagenes del caso clinico planteado.
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Figura # 9.- Manifestaciones clinicas de la enfermedad de Kawasaki.

Figura #9.- A, B.- Labios eritematosos fisurados, inflamacién de la cavidad oral y erupcién polimorfa; C, D.-
Edema duro en dorso de la mano y del pie; E.- Descamacion periungeal; F.- Descamacion en drea del pafial

Salvatore, L (2013) . This is an open-access Figures distributed under the terms of the Creative Commons
Attribution License, which permits unrestricted use, distribution, and reproduction in any medium, provided
the original author and source are credited.

La leucocitosis con predominio de neutréfilos, la anemia normocitica y proteinas de fase
aguda elevada son caracteristicas de la fase aguda de la enfermedad de Kawasaki. El
recuento de plaquetas es generalmente normal en la 12 semana de la enfermedad vy
aumenta rdpidamente de la 22 a la 32 semana de la enfermedad, a veces superando los
1.000.000 / mm, por otra parte La trombocitopenia es rara y estd asociada a una
coagulopatia de consumo y a un riesgo significativamente aumentado de morbilidad y
mortalidad y desarrollo de anomalias coronarias (Nofech-Mozes, 2003). Se observan
aumentos ligeros a moderados de la transaminasa sérica o de la actividad de la Gama

Glutamil Transpeptidasa (GGT) en el 35% de los pacientes y la hiperbilirrubinemia leve en

aproximadamente el 10%. (Heladawy, 2011) La hipoalbuminemia se asocia con una
enfermedad aguda mas grave. (Heladawy, 2011) El analisis de orina puede mostrar piuria

estéril en hasta un 80% de los nifos. (Satou, 2007)
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Tabla # 14. Hallazgos de laboratorio sugestivos de enfermedad de Kawasaki. (Sundel, 2012)

HALLAZGOS DE LABORATORIO SUGESTIVOS DE ENFERMEDAD DE KAWASAKI.
Sedimentacidn eritrocitaria elevada (> 40 mm/h) o Proteina C-reactiva (> 3.0 mg/L)
Leucocitos »15,000/uL
Anemia normocitica normo crémica
Piuria estéril ( >10 células blancas por campo de alto aumento)

Nivel de Alanina amino-transferasa sérica > 50 U/L

Nivel de albumina sérica < 3.0 mg

Plaquetas >450,000/mm3 después de 7 dias de enfermedad

El Ecocardiograma es el pilar de la imagen cardiaca durante la fase aguda. Los criterios
japoneses (JCS, 2012) definen el tamafio de un aneurisma segun las dimensiones internas

del lumen:

Tabla # 15: Clasificacion de los aneurismas coronarios de acuerdo al tamafio.

Pequefio: <4 mm Mediano: 4a<8 mm Gigante: >8 mm

En Norte América, las mediciones ecocardiograficas de la dimension interna de los
segmentos coronarios proximales se normalizan sobre la base de la superficie corporal y se
expresan en unidades de desviacion estandar de la media ( Parameter Z, 2016) con acceso
a internet se puede realizar este calculo via online desde: (http://parameterz.com) Los

aneurismas coronarios son considerados pequefios si las puntuaciones z son de:

Tabla # 16. Clasificacion de los aneurismas coronarios de acuerdo al Z score.

Pequefio: > 25a<5 Mediano: >5a<10 Gigante: >100>8 mm

Cuando es anormal, la ecocardiografia es un complemento util para el diagndstico. Sin
embargo, un ecocardiograma normal no excluye el diagndstico de la enfermedad de
Kawasaki. Ademas, un ecocardiograma basal normal en la primera semana de la
enfermedad no excluye la posibilidad de desarrollo posterior de aneurismas coronarios;

Por lo tanto, la ecocardiografia debe repetirse entre 1 y 2 semanas y 4 a 6 semanas


http://parameterz.blogspot.com/2008/12/cnmc-coronary-artery-z-scores.html
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después del tratamiento. Aquellos con puntuaciones Z coronarias >2 al inicio o con
caracteristicas clinicas de alto riesgo (por ejemplo, fiebre persistente, resistencia a IVIG)
deben ser estudiados con mayor frecuencia.

La ecocardiografia bidimensional y en modo M también puede mostrar dilatacion
transitoria del ventriculo izquierdo, disfuncidon sistdlica, derrame pericdrdico o
regurgitacion valvular, especialmente mitral (Prints, 2011). La disfuncién sistdlica en la
ecocardiografia basal es un factor de riesgo para los aneurismas coronarios (Prints, 2011).
Rara vez, los pacientes se pueden presentar con sindrome de shock , con disminucién de la
resistencia vascular periférica, que puede confundirse con sindrome de shock téxico o

sepsis.

7.6 .- Tratamiento en fase aguda.

El objetivo principal dentro de la fase aguda de la enfermedad de Kawasaki consiste en
llegar a establecer un diagndstico y referencia oportuna temprana, para poder lograr un
adecuado tratamiento. El objetivo del tratamiento es disminuir la inflamacién sistémica y
de los tejidos lo mas rapido posible para prevenir la trombosis y el desarrollo de
aneurismas coronarios (Figura # 11). Ensayos clinicos realizados en los afios ochenta
establecieron que una dosis alta de IVIG mas aspirina administrada dentro de los primeros
10 dias después de la aparicion de la fiebre podria reducir la tasa de aneurismas coronarios
del 25% al 5% (NewBurger, 1991).

Los estudios in vitro con células mononucleares de sangre periférica del paciente han
establecido 2 mecanismos de accion de IVIG. La primera es la estimulacién de una
poblacién de células dendriticas mieloides por la regién constante de la molécula de
inmunoglobulina Fc para secretar IL-10 y de esta manera influir en la diferenciacion de
células T hacia un fenotipo regulador (Burns et al, 2013). El segundo mecanismo es la
presentacion de los péptidos Fc procesados a un subconjunto de células T reguladoras que
se expanden y producen IL-10 (Franco et al, 2014); ambos mecanismos estimulan a las
células T hacia un fenotipo regulador, como resultado se produce cese de la fiebre y los
signos mucocutaneos.

La mayoria de los pacientes experimentan una rapida mejoria clinica y el cese de la fiebre

después de una Unica infusion de IVIG, El tratamiento debe comenzar con IVIG y dosis altas
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de aspirina tan pronto como se realice el diagndstico. La dosis recomendada de IVIG es de
2 g/kg administrada como una infusion Unica durante un periodo de 8 a 12 horas.
(NewBurger, 2016). Se recomienda que se administre dentro de los primeros 10 dias de la
enfermedad, punto en el que normalmente se desarrollan los aneurismas, el paciente
también debe recibir aspirina por su actividad anti-inflamatoria y antiplaquetaria. Esto se
debe dar como 80 a 100 mg / kg por dia, dividido en 4 dosis. Esta dosis debe continuar
hasta que el nifo esté afebril durante 48 horas. La dosis debe entonces reducirse a3 a 5
mg / kg por dia. Esta dosis inferior debe continuar hasta que los marcadores de laboratorio
(por ejemplo, ESR, recuento de plaquetas) vuelvan a la normalidad, a menos que haya
aneurismas coronarios.

Aproximadamente del 10 al 20% de los pacientes experimentaran fiebre persistente
requerirdn tratamiento antiinflamatorio adicional. Estos pacientes resistentes al IVIG
tienen un mayor riesgo de desarrollar aneurismas coronarios y requieren terapia adicional
para controlar la inflamacién. Se puede utilizar las puntuaciones clinicas para la
identificacién de estos pacientes en riesgo.

Figura # 10. Manejo de la enfermedad de Kawasaki. (AHA, 2016)

Diagnostico de enfermedad de Kawasaki de acuerdo a la sociedad Americana de cardiologia (AHA)*

I

Terapia antiinflamatoria con inmunoglobulina (IVIG) Y ASA (acido acetilsalicilico o aspirina).
Ecocardiograma que visualice las arterias coronarias y determine Z score.

|

Fiebre persistente /recurrente 36 horas después de IVIG
y/o Z Score 22.5

|

Terapia anti inflamatoria adicional

[

No dilatacion coronaria (Z score <2)

Repetir ecocardiograma hasta estabilizar las dimensiones coronarias
Estratificacion del riesgo coronario
Z score Nivel de riesgo Manejo
<2 1 coronarias Normales Terapia anti plaquetaria 4-6 semanas y seguimiento
cardiolégico. No se requieren test cardiacos invasivos.
2-<25 2 Pequeia dilatacion Igual que el riesgo 1.
225-£5 3 Aneurisma pequefio Bajas dosis de ASA las - Ecocardiografia seriada.
6 primeras semanas
>5-<10 4 Aneurisma mediano TTO anti plaquetario - Angiografia (CT, CMR, Invasiva)
por largo tiempo
- Test de estrés para valorar
, ) TTO anti pl tari isquemia miocardica.
>106 5 Aneurisma grande o anti p'aquetario - Intervenci6n coronaria (catéter,
dimensién gigante por largo tiempo + cirugia)
TTO anticoagulante C n o P
absoluta 8 +/- beta bloqueadores e L e O es de
>mm ejercicios, asesoramiento
reproductivo manejo de riesgo CV
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Newburger, J.W. et al. ] Am Coll Cardiol. 2016;67(14):1738-49.

La seleccidn racional de la terapia de rescate dptima para los pacientes resistentes a IVIG
incluyen actualmente una segunda infusion de IGIV, sola o en combinacidon con esteroides
e infliximab (Son MB et al., 2011). En el contexto de un proceso inflamatorio grave, los
pacientes que desarrollan aneurismas gigantes tienen un alto riesgo de trombosis de la
arteria coronaria; Los resultados mejorados se han asociado con anticoagulacidn sistémica

agresiva y terapia anti-plaquetaria (Su D et al, 2014).

7.7. Complicaciones.

Como ya se ha mencionado, las complicaciones cardiacas pueden ocurrir en el 20% a
25% de los pacientes no tratados y en el 4% de los pacientes tratados (Taubert, 1999). La
complicacién cardiaca mas frecuente observada en la enfermedad de Kawasaki es el
aneurisma de la arteria coronaria; sin embargo, pueden ocurrir otras secuelas cardiacas,
incluyendo disminucidn de la contractilidad miocardica, insuficiencia cardiaca congestiva,
arritmias, pancarditis, derrame pericardico e isquemia miocardica. La enfermedad de
Kawasaki ha superado la fiebre reumatica como la causa mas comun de cardiopatia
adquirida en nifios. La mortalidad por complicaciones cardiovasculares en la enfermedad
de Kawasaki es de aproximadamente 0,1% a 2% . (Taubert, 1999). Los aneurismas de la
arteria coronaria generalmente se manifiestan de 1 a 3 semanas después del inicio de la
fiebre (Willson, 2007). El diagndstico rdpido es importante porque el tratamiento con IVIG
dentro de los primeros 10 dias de enfermedad produce una reduccién de la incidencia de
aneurismas coronarios. Algunas caracteristicas de los pacientes parecen estar relacionadas

con un mayor riesgo de desarrollar aneurismas coronarios:

Tabla # 17. Factores de riesgo asociados al desarrollo de aneurisma coronarios.

Edad menor de 1 afio o mas de 6 afos debido al retraso en el diagnéstico.
Fiebre por> 14 dias

Nivel de sodio en suero <135 mEq /L

Hematocrito <35%

Recuento de glébulos blancos> 12.000 / L.
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Las complicaciones cardiovasculares pueden ser prominentes en la fase aguda y son la
principal causa de morbilidad y mortalidad en la enfermedad de Kawasaki. La contractilidad
disminuida puede ocurrir en la fase aguda, y ocasionalmente progresa a la insuficiencia
cardiaca. Sin embargo, la contractilidad normal suele restablecerse después del
tratamiento con IVIG. Es poco probable que los pacientes desarrollen disfuncién cardiaca

clinicamente significativa después de que los episodios febriles se hayan resuelto.

El infarto de miocardio puede ocurrir durante la fase aguda, pero es mas probable que
ocurra un afo o incluso varios aflos mds tarde, especialmente en pacientes con aneurismas
gigantes (Kawasaki, 1995). Se ha determinado que los pacientes menores de un afo
presentan un mayor riesgo de desarrollar complicaciones cardiovasculares, posiblemente
debido a retraso en el diagndstico. Por lo tanto, es importante tener un alto grado de
sospecha de la enfermedad con respecto a los nifios de todas las edades que presenten

caracteristicas clinicas de esta enfermedad.

7.8. Curso de enfermedad y prognosis

Aunque el tratamiento estdndar con IVIG y aspirina administrado dentro de los
primeros 10 dias de enfermedad mejora grandemente los resultados, aproximadamente el
5% de los niflos todavia desarrollan aneurismas coronarios y mas niflos demuestran una
ectasia coronaria. (Orenstein, 2012) La tasa de mortalidad ha disminuido constantemente a
medida que el diagndstico y el tratamiento han mejorado. En la actualidad, la tasa es de
alrededor del 0,1% en los Estados Unidos y Japdén. (Wood Lee, 2009) La recurrencia de la
enfermedad después de la recuperacion completa de un primer episodio es rara se estima
una recurrencia aproximada del 3,6%, con una mayor incidencia de complicaciones

cardiacas durante el segundo episodio. (Yim D, 2013)

Todos los pacientes con antecedentes de aneurismas coronarios requieren vigilancia con el
objetivo de tratar la isquemia miocardica, evitar trombosis coronaria, y complicaciones
asociadas. Los tipos e intervalos de las pruebas de seguimiento a largo plazo deben

ajustarse a la gravedad de la afectacion coronaria y estan descritos por AHA.
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El prondstico general para los pacientes con enfermedad de Kawasaki depende de la

gravedad de la afectacion de las arterias coronarias como factor de riesgo de isquemia

miocdrdica, el seguimiento del paciente debe ser individualizado dependiendo del riego

coronario que presente, la mayoria de los protocolos toman en cuenta el desarrollo de

aneurismas coronarios (Tabla #15). Se recomienda que el ecocardiograma inicial se

obtenga en el momento en que se sospecha un diagndstico de enfermedad de Kawasaki y

que cada paciente tenga una ecocardiografia repetida a las 2 semanas y 6 semanas

después de la enfermedad. (Newburger, 2014) Los pacientes también deben tener

examenes clinicos repetidos durante la 2 meses para detectar arritmias, insuficiencia

cardiaca congestiva, insuficiencia valvular o miocarditis.

Tabla # 18. Recomendaciones para

Nivel de riesgo.
Pruebas invasivas.

Terapia Farmacoldgica.

seguimiento a largo plazo.

Actividad Fisica.

Seguimiento y pruebas diagnosticas.

I No cambios coronarios
No estan indicadas.
en ningln estadio de la
enfermedad.

No después de las primeras 6-8 Sem

11 Ectasia coronaria
No estan indicadas.
desaparece dentro de
las primeras 6-8 Sem.

No después de las primeras 6-8 Sem

III (1 pequefio a mediano  Dosis bajas de aspirina (3-5 mg/kg/ dia)
Angiografia si test no invasivo
aneurisma coronario). hasta la regresion del aneurisma
sugiere isquemia cardiaca .

documentada

IV (2 1 aneurisma coronario
Primera angiografia 6-12M
o grande o gigante o
repetir angiografia si se
aneurismas multiples
sospecha de isquemia
o complejos en la misma
arteria coronaria
sin obstruccion,

antiagregante plaquetarios
+ warfarina (target 2.0-2.5)
o heparina de bajo peso

molecular *puede ser
combinados en aneurisma
gigante.

V (Obstruccién de bajas dosis de aspirina por largo
ECG  Angiografia recomendada
Arteria coronaria) tiempo; warfarina o heparina de bajo
de para determinar manejo
peso molecular si persiste aneurisma
farmacolégico.
gigante, considerar el uso de B bloqueadores
para reducir el consumo miocardico de 02

No restricciones después de las primeras 6-8 Sem

No restricciones después de las primeras 6-8 Sem

Pacientes menores 11 afios: no restricciones después
de primeras 6-8 Sem. Pacientes 11-20 afios actividad

fisica guiada, deportes de contacto fuerte descontinuado
en pacientes con anti-agregantes plaquetarios

Deportes de contacto fuerte descontinuado por riesgo
de sangrado, actividad fisica guiada dependiendo

del resultado en el test de estrés

Deportes de contacto fuerte descontinuado por riesgo
de sangrado, actividad fisica guiada dependiendo

del resultado en el test de estrés y de perfusion

Riesgo CV seguimiento cada 5 afios.

Riesgo CV seguimiento cada 3 - 5 afios.

Seguimiento cardioldgico anual con ECG,
EKG, medicion de riesgo CV, Bianual test:

de estrés y de perfusion cardiaca

Seguimiento cardiol6gico bianual con ECG,
EKG. Test de estrés anual / evaluacién de

perfusion cardiaca

Seguimiento cardiolégico bianual con
EKG. Test de estrés anual / evaluacion

perfusion cardiaca.

Newburger, Takahashi, Gerber, et al., Diagnosis, treatment and long-term management of Kawasaki disease: a statement

for health professionals from the committee on rheumatic fever, endocarditis and Kawasaki disease. Council on

Cardiovascular Disease in the Young: American Heart Association, Pediatrics 114 (2014) 1708-1733.
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Los nifios cuyas arterias coronarias han sido siempre normales (nivel de riesgo I) o son
normales por criterios ecocardiograficos de 1 a 2 meses después de la enfermedad aguda,
(nivel de riesgo 1l) se consideran saludables y no se recomienda ninguna intervencién
posterior después del seguimiento de 8 semanas; los aneurismas individuales de pequeiio
a mediano tamano (nivel de riesgo lll) suelen resolverse segun lo determinado por criterios
ecocardiograficos a menudo se acompafian de calcificacion y reactividad vascular, los
aneurismas gigantes con un didmetro interno de al menos 8 mm representan un riesgo
significativo de morbilidad y mortalidad, incluyendo un 35% de riesgo de infarto (nivel de
riesgo V) estos nifios son seguidos mas de cerca y son tratados con farmacos
antitrombdticos mas agresivos y regimenes de coagulaciéon, pacientes con obstruccion de
coronaria confirmada por angiografia (Nivel de riesgo V) requieren del uso de terapia
antitrombdtica y se valora el inicio del uso de betabloqueantes con el objetivo de reducir el
consumo de oxigeno por parte del musculo cardiaco y una estricta vigilancia
ecocardiografica con valoracion de revascularizacion coronaria (quirdrgica o percutdnea)
dependiendo de los sintomas de angina o la evidencia de un territorio significativo de
isquemia cardiaca (Newburger, 2014).

Por otro lado las recomendaciones para la participacidon en deportes competitivos se basan
en el estado coronario, los resultados de las pruebas de estrés y el tratamiento
antitrombético, las restricciones dependen del riesgo de infarto de miocardio y deben ser
impuestas solamente en nifios con riesgo aumentado de trombosis en particular aquellos
con aneurismas gigantes, las restricciones deben determinarse en consulta cardioldgica,
Para los pacientes con aneurismas multiples o complejos sin obstruccién, u obstruccion de
la arteria coronaria que no presentan sintomas, o isquemia o arritmia inducida por el
ejercicio en las pruebas de esfuerzo anuales y cuya fraccion de eyeccién del ventriculo
izquierdo es normal, se debe permitir la participacion en deportes competitivos estaticos y
dindmicos de baja a moderada intensidad sin contacto. Los pacientes que han tenido
infarto de miocardio o revascularizacién coronaria deben seguir las recomendaciones de
ejercicios para adultos con arteriopatia coronaria aterosclerética (Newburger, 2014). Los
pacientes con aneurismas coronarios solitarios de pequefio a mediano tamafo en los que
no hay isquemia o arritmia inducida por el ejercicio en la prueba de estrés cada 1 a 2 afios
no requieren restricciones de ejercicio. Finalmente, aquellos sin antecedentes de

aneurismas coronarios no requieren ni prueba de esfuerzo ni restriccidon de ejercicio.
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8.- Conclusion

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica aguda, de etiologia incierta,
frecuente en pacientes pediatricos menores de 5 afos, con afectacion predilecta por las
arterias coronarias, que ha superado a la fiebre reumatica aguda como la causa mas comun
de cardiopatia adquirida pediatrica en el mundo industrializado, causando complicaciones
cardiacas hasta en el 25% de los pacientes no tratados, siendo la complicacion principal el
desarrollo de aneurismas coronarios (Pannaraj, 2004), presentando un alto riesgo de
desarrollar trombosis aguda y a largo plazo riesgo de infarto e isquemia de miocardio
(Gomard-Mennesson, 2010). Pese a cuatro décadas de investigacion, la etiologia de la
enfermedad de Kawasaki permanece aun incierta, los ultimos hallazgos en su patogenia
(Takahashi, 2011) apuntan a una posible causa molecular pro inflamatoria en su
desarrollo. La enfermedad de Kawasaki es una enfermedad asociada con morbilidad
significativa y mortalidad potencial, sin embargo, no existen pruebas diagndsticas

especificas disponibles, ni guias de manejo nacionales.

A nivel nacional la enfermedad de Kawasaki es considerada segun el Ministerio de Salud
Publica como una enfermedad rara que la reglamentacién nacional indica es una
enfermedad cuya prevalencia es menor de 1 por cada 10.000 personas y una enfermedad
catastrdfica definida como aquella que pone en riesgo la vida del paciente. ( MSP, 2016)

Al ser la Enfermedad de Kawasaki una enfermedad rara como potencialmente catastréfica,
el Estado ecuatoriano puede cubrir su tratamiento; los pocos estudios realizados en el
Ecuador muestran una casuistica de 22 pacientes en un periodo de 6 afios hasta el 2008 en
el Hospital de nifios “Roberto Gilbert Erizalde” de la ciudad de Guayaquil (Herrera,
Mendieta, 2008) y 95 casos en un periodo de 7 afos hasta el 2013 en el “Hospital
Metropolitano” de la ciudad de Quito (Alomia, Gordillo, 2014), con una incidencia creciente
no solo a nivel nacional sino a nivel mundial. Debido a que la presentacién clinica inicial de
la enfermedad de Kawasaki se asemeja a otras enfermedades exantematicas de la infancia
presenta dificultad en su diagndstico, asociandose a un diagndstico y tratamiento tardio
con un peor prondstico en cuanto a las principales secuelas de la enfermedad, ya que casi
todos los riesgos atribuidos a la enfermedad de Kawasaki son debidos a las secuelas

cardiacas asociadas.
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Se ha evidenciado que los pacientes que reciben un tratamiento oportuno disminuyen a un
5% el riesgo de desarrollar aneurismas adrticos (Gémez Barreto Demdstenes, Gonzalez
Saldafia Napoledn, Torales Torales Andrés, 2011). Dado el alto potencial de secuelas
cardiacas significativas, es imperativo que la enfermedad de Kawasaki sea considera como
un diagnéstico diferencial posible, a su vez que sea diagnosticado, referido oportuna y
adecuadamente, principalmente por parte de los primeros niveles de atencion de salud
(puertas de entrada de los pacientes al sistema de salud publico nacional), ya que el
tratamiento precoz acorta la duracién de los sintomas, disminuye la aparicion de
aneurismas coronarios, representa una mejoria en la calidad de vida y en el aspecto
econdmico disminuye el gasto en salud publicos y privados subsecuente asociado a las
complicaciones.

A nivel nacional existe limitacidon en el de diagndstico clinico de esta patologia, sobretodo
en el primer nivel de atencién de salud, dado el limitado nivel de conocimiento que posee
la comunidad y los proveedores de salud sobre la enfermedad de Kawasaki (Aguirre, 2015).
Dadas las graves consecuencias del diagndstico tardio, los beneficios inmediatos ofrecidos
por las terapias disponibles, incluida la IVIG y salicilatos, y la creciente incidencia de
enfermedad de Kawasaki en todo el mundo, es vital que un estudiante de medicina o
médico general y de tencion primaria de la Republica del Ecuador contemple dentro de su
amplio arsenal de conocimientos los signos y sintomas iniciales de la enfermedad de
Kawasaki, ya que de esta forma podra reconocerla, realizara un adecuado diagndstico asi
como referencia acertada y oportuna del paciente con el objetivo de evitar el desarrollo de
complicaciones. (Sundel, 2015).

La enfermedad de Kawasaki debe sospecharse en nifos pequefios con irritabilidad, fiebre
prolongada de mas de 5 dias de duracidn, acompafiado de los criterios de diagndstico que
son: exantema multiforme, cambios en las extremidades, manifestaciones en labios y
cavidad bucal, conjuntivitis no exudativa y linfadenopatia, con el objetivo principal de
lograr su tratamiento dentro de los 10 dias primeros dias de la clinica inicial y evitar
limitaciones en la calidad de vida de los pacientes y gastos publicos y familiares asociadas a

esta patologia.

Con el desarrollo de este caso de educacidon médica, se trata de ayudar al el

reconocimiento de esta entidad clinica. El aprendizaje basado en problemas y con el uso de
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casos clinicos ayudan al aprendizaje de signos y sintomas sugestivos de la enfermedad,
diagndstico diferencial y tratamiento de en la enfermedad de Kawasaki. La aplicacion de
un caso interactivo ayudara a guiar a los estudiantes de ciencias clinicas de medicina y
médicos de atencidn primaria al reconocimiento, diagndstico y referencia segura y
oportuna de pacientes con enfermedad de Kawasaki.

El conocimiento de esta entidad que puede ser ayudado por el desarrollo del caso, tiene
especial importancia, ya que es una enfermedad que se presenta a edades tempranas de la
vida y si se realiza un diagndstico y tratamiento temprano reduce altamente las
comorbilidades asociadas.

El caso propuesto presenta gran parte de la sintomatologia clinica caracteristica de la
enfermedad de Kawasaki, ademas recalca la importancia de un analisis adecuado de los
signos y sintomas presentes en esta patologia permitiéndonos estudiar una enfermedad
cuya presentacion es olvidada por su rareza, confusa por los signos concomitantes y poco
comun, que no esta contemplada en ninguna guia nacional de manejo y sobre todo es
altamente desconocida en nuestra poblacidon médica y general.

Finalmente dareas de investigacidon futura en el ecuador deben incluir la realizacion vy
diseminacién de la guia de tratamiento d EK, estudios epidemioldgicos, evaluaciéon de
conocimiento y educacion continua de modo de actualizar la metodologia diagnéstica y de
tratamiento segun guias internacionales. también serd de importancia el seguimiento de
estos pacientes en la 2da, 3ra y 4ta décadas de la vida para evaluar secuelas
cardiovasculares tardias para lo cual proponemos un registro de pacientes y coordinacion

de especialistas de cardiologia y reumatologia pediatrica.
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