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RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki fue descrita por Tomisaku Kawasaki en 1967 en Japon.
Representa una de las vasculitis sistémicas con mayor prevalencia en la poblacién
pediatrica luego de la Purpura de Schonlein-Henoch. Se presenta usualmente en
menores de 5 afios, en su gran mayoria menores de sexo masculino. Su origen continta
siendo desconocido. Esta enfermedad de presentacion heterogénea esta determinada
por la afeccién vascular de arterias de pequeiio y mediano calibre causada por un
proceso inflamatorio vascular que conlleva a la alteracion de la dimensién luminal de
las arterias coronarias lo cual conlleva al desarrollo de aneurismas y sus consecuentes
complicaciones. Debido a la inexistencia de pruebas patognomdnicas el diagnéstico es
establecido en caso de cumplimiento de al menos 4 de los criterios diagnosticos
principales acompanado de fiebre alta de dificil manejo mas de 5 dias: conjuntivitis no
exudativa bilateral, cambios de la mucosa oral, linfadenopatia, exantema polimorfo y
alteraciones en extremidades. Estas manifestaciones clinicas son autolimitadas
caracterizadas primordialmente por un proceso inflamatorio que se presenta en tres
fases: aguda, subaguda y convalecencia. (McCrindle, 2017). La importancia de un
diagnostico oportuno es sumamente significativo ya que esto influenciara directamente
en las secuelas cardiacas de los pacientes. Su tratamiento requiere dosis altas de
inmunoglobulina y profilaxis con acido acetilsalicilico para suprimir la inflamacién y
disminuir el riesgo de alteraciones coronarias. Se realiza el andlisis de un caso clinico
con la finalidad de estribar a la educacién médica.

En Ecuador la enfermedad de Kawasaki se encuentra dentro del listado de
enfermedades raras o huérfanas definidas por el Ministerio de Salud Publica. Por lo que,
datos estadisticos de esta enfermedad no presenta una veracidad apropiada. Se
requiere investigacién y mayor conciencia de esta enfermedad. A nivel mundial
presenta una incidencia variable en dependencia de la zona geografica. Presenta una
prevalencia mayor en Japén con una incidencia anual de 90 a 250 casos por cada
100,000 menores a 5 afios, en Estados Unidos se presentan entre 6 y 15 casos por cada
100,000 nifios. (Bluro, 2017)

Palabras clave: Kawasaki, vasculitis, inmunoglobulina, aneurisma coronario, hidropesia
vesicular, tratamiento oportuno.



ABSTRACT

Kawasaki disease was described by Tomisaku Kawasaki in 1967 in Japan. It represents
one of the systemic vasculitis with the highest prevalence in the pediatric population
after the Schonlein-Henoch purpura. It usually occurs in children under 5 years old, the
vast majority of whom are boys. Its origin continues to be unknown. This disease of
heterogeneous presentation is determined by the vascular affection of small and
medium caliber arteries caused by a vascular inflammatory process that leads to the
alteration of the luminal dimension of the coronary arteries which leads to the
development of aneurysms and their consequent complications. Due to the lack of
pathognomonic tests the diagnosis is established in case of compliance with at least 4 of
the main diagnostic criteria accompanied by high fever difficult to manage more than 5
days: bilateral non-exudative conjunctivitis, changes of the oral mucosa,
lymphadenopathy, exanthema polymorph and alterations in extremities. These clinical
manifestations are self-limiting characterized primarily by an inflammatory process
that occurs in three phases: acute, subacute and convalescent. (McCrindle, 2017). The
importance of an opportune diagnosis is extremely significant since this will directly
influence the cardiac sequelae of the patients. Its treatment requires high doses of
immunoglobulin and prophylaxis with acetylsalicylic acid to suppress inflammation and
reduce the risk of coronary alterations. The analysis of a clinical case is carried out with
the purpose of referring to medical education.

In Ecuador, Kawasaki disease is included in the list of rare or orphan diseases defined
by the Ministry of Public Health. Therefore, statistical data of this disease does not
present an appropriate veracity. Research and greater awareness of this disease is
required. At a global level, it has a variable incidence depending on the geographical
area. It has a higher prevalence in Japan with an annual incidence of 90 to 250 cases per
100,000 children under 5 years, in the United States there are between 6 and 15 cases
per 100,000 children. (Bluro, 2017)

Keywords: Kawasaki, vasculitis, immunoglobulin, coronary aneurysm, vesicular dropsy,
timely treatment.
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CASO CLINICO INTERACTIVO PARA EDUCACION MEDICA

OBJETIVOS:

GENERAL:

Resolver un caso clinico pediatrico de alta complejidad, mediante la realizaciéon
del diagnostico diferencial, tomando en cuenta sintomas relevantes presentados
en la enfermedad con presentacion atipica. Mediante una adecuada valoracién
del paciente para establecer su etiologia, fisiopatologia, diagnostico, tratamiento
y prevencion para el fortalecimiento del conocimiento clinico y terapéutico.

Estudio enfocando hacia el aprendizaje del personal medico

ESPECIFICOS:

1. Realizar una revision basada en evidencia sobre la enfermedad de Kawasaki que
proporcione informacién esencial y relevante. La cual oriente y encamine al
profesional médico a la resolucién de casos clinicos similares de manera mas
eficiente y oportuna.

2. Reconocer los criterios diagnoésticos, determinando la prevalencia de estos y
posibles variantes de presentacion de la enfermedad.

3. Describir las pruebas especificas para diagnéstico de las enfermedades tanto
laboratorio como imagen

4. Conocer la importancia de un diagnostico oportuno de la enfermedad y los

beneficios de su atencién pertinente y su seguimiento a largo plazo.
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Establecer el tratamiento de eleccidon para la enfermedad de Kawasaki, como se
realiza y sus posibles efectos secundarios.
Desarrollar habilidades clinicas y de aprendizaje sobre la enfermedad de Kawasaki,

diagnostico diferencial y posibles presentaciones atipicas de la misma.
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INTRODUCCION

Las vasculitis sistémicas de la infancia representan a una enfermedad heterogénea de
origen desconocido en la mayoria de sus presentaciones. Caracterizadas por su afeccion
multisistémica principalmente la presencia de infiltrado inflamatorio a nivel de la pared
de vasos generando alteraciones estructurales del mismo. Patologia la cual conduce al
compromiso del funcionamiento vascular adecuado, el cual genera consecuencias
diversas dependiendo del vaso involucrado y ademas del calibre del mismo. Por lo
tanto, el flujo vascular normal disminuye e incluso puede llegar a ser interrumpido
completamente. Afiadido a esto, debido al proceso inflamatorio se asocia sintomatologia
adicional como fiebre, malestar general, pérdida de peso, o incluso manifestaciones
clinicas localizadas y graves que generen compromiso pulmonar, renal, cardiaco, entre
otros. La presencia de esta sintomatologia puede encaminar hacia un diagnostico
diferencial o incluso dificultar la determinacién de un diagnostico debido a su

presentacién inespecifica. (Gonzales, 2017)

Epidemiol6gicamente las vasculitis sistémicas presentan una incidencia global de
aproximadamente hasta 20 millones anuales y la incidencia anual de 20.4/100,000 en
nifios. Siendo los datos principalmente obtenidos en la poblacién europea, difiriendo la
edad pico de presentacidon. De esta manera se establece las patologias mas comunes
presentes en pacientes pediatricos y las afectaciones caracteristicas que encaminan a un
diagnostico diferencial oportuno. Diferenciandose adicionalmente por sus
manifestaciones clinicas, histolégicas, entre otras que permiten orientar hacia cual

entidad es presentada por el paciente. (Carril, nd)
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El diagnostico de las vasculitis sistémicas pediatricas representa uno de los retos
diagndsticos con mayor complejidad clinica. Debido a la presencia de multiples
hallazgos clinicos, seroldgicos, histolégicos e imagen que deben ser considerados para el
diagnostico y establecimiento de tratamiento apropiado. Adicionalmente, los criterios
diagndsticos para las multiples patologias de origen vascular sistémico no han sido
establecidos a la par del advenimiento tecnoldgico y nuevas técnicas diagnosticas por lo
que la caracterizacion de dichas enfermedades continda siendo un desafio. La
instauracion precoz del diagndstico y tratamiento de esta enfermedad reduce

considerablemente su morbilidad y mortalidad. (ACR 2018)

Debido a la dificultad de establecer una guia para cubrir todos los espectros
posibles de vasculitis se ha discutido sobre la categorizacién de estas enfermedades
sistémicas mediante la nomenclatura de Chapel Hill y categorizar a las vasculitis segin
la afeccion vascular: vasculitis de grandes, medianos y pequefios vasos, priorizadas en
base a su prevalencia. Por lo tanto, la American College of Rheumatology (ACR) ha
establecido pautas y guias clinicas en las cuales enfocarse para categorizar la vasculitis.
Ademas, de que estas pautas sean aplicables tanto para adultos como a nifios afectados
por estas enfermedades. El diagnoéstico y el tratamiento de las vasculitis en la infancia,
especialmente en los casos con afectacion sistémica, es complejo y requiere un manejo
en unidades especializadas en reumatologia pediatrica. La mayoria de las vasculitis
primarias son raras en la infancia. Las mas frecuentes son la Pdrpura de Schoénlein-
henoch (PSH) y Enfermedad de Kawasaki. Sin embargo, existen otras vasculitis de la
infancia menos frecuentes como: poliarteritis nodosa, arteritis de Takayasu infantil o

Granulomatosis con poliangeitis infantil. (Lacruz, 2015)
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Para el establecimiento del diagnostico se requiere una cuidadosa historia
clinica, examen fisico, pruebas de laboratorio, de imagen y estudio anatomopatolégico.
En la actualidad se ha establecido que las vasculitis asociadas con anticuerpos contra
citoplasma de neutrofilos (ANCA), es aparentemente el mas frecuente en nuestro medio
y el que mayor afectacién multiorganica puede tener. Ademas, este subgrupo es el tinico
biomarcador comprobado en este grupo de enfermedades. El tratamiento de las
vasculitis requiere con frecuencia la administracion de corticoides y farmacos
inmunodepresores. Finalmente, su pronostico estd determinado seglin el tipo de
vasculitis, sus complicaciones y los efectos secundarios debidos al tratamiento. (Anton,

nd)
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DESARROLLO DEL TEMA

Presentacion del caso clinico

Paciente masculino de 3 afios de edad sin antecedentes patoldgicos de importancia,
ingresa a emergencias del Hospital Metropolitano de Quito por presencia de masas
cervicales dolorosas que aparecen 72 horas previas a su ingreso. Adicionalmente, 10
horas previas a su admisidn, se acompafia de fiebre de dificil manejo superior a 39
grados centigrados, dolor abdominal tipo co6lico de leve intensidad, ndauseas,
constipacion. Al examen fisico presenta taquicardia (137 lpm), febril (39.1°C),
hipoactivo, somnoliento, piel palida y fria, masas en region cervical izquierda dolorosas

a la palpacién de 3 x 2 centimetros, dolor abdominal difuso, sin visceromegalias.

Se realizan examenes de laboratorio evidenciando leucocitosis, neutrofilia, Proteina C
reactiva elevada (61.4 mg/dl) y procalcitonina elevadas (1.16 ng/dl), hemocultivo que
fue negativo a los 8 dias, sedimento urinario, urocultivo, coproldgico y frotis
nasofaringeo negativos. (Tabla #1). Ademas, Ecografia de partes blandas a nivel cervical
(Figura # 1) donde se evidencia adenomegalias cervicales dolorosas a nivel I y V
izquierdo la mayor submaxilar de 2.64 centimetros x 1.12 centimetros. Ecografia
abdominal total (Figura # 2) donde se evidencia vesicula de paredes delgadas alitiasica.
Rinon derecho con leve ectasia de pelvis renal. Fosa inferior derecha asas con
peristaltismo aumentado, sin evidencia de adenomegalias en retroperitoneo ni liquido
libre en cavidad. Radiografia de abdomen dos posiciones por constipacion (Figura # 3)
que revela cantidad moderada de cantidad fecal en la ampolla rectal y colon derecho, no

se evidencian signos de peritonismo.
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Se inicia tratamiento con hidratacion, antibioterapia (Clindamicina 150 mg cada 6 horas

intravenoso) y antipirético (paracetamol 200 miligramos intravenoso cada 5 horas).

Durante el primer dia de hospitalizacion presenta alzas térmicas que no ceden con
medicacion, orofaringe eritematosa e hiperémica, dolor abdominal difuso que aumenta
de intensidad, acompafiado de vdmitos de contenido alimentario. Por lo que, se solicita
examenes complementarios que incluyen (Tabla #1): Biometria hematica con
neutrofilia, proteina C reactiva (100.7 mg/dl) Procalcitonina (11.28ng/dl), Amilasa,
Lipasa, AST, ALT elevadas, Gasometria donde se evidencia acidosis metabdlica.
Adicionalmente, se solicita serologia para virus de Epstein Barr, e inmunoglobulinas
IgM e IgG para Citomegalovirus con resultados negativos, Coprologia con sangre oculta
positiva, presencia de moco, piocitos, polimorfonucleares y mononucleares. Se realiza
una Tomografia Simple y Contrastada de Abdomen (Figura # 4) donde se evidencia
derrame pleural laminar en lado derecho, vesicula hidroépica alitiasica, liquido en
espacio de Morrison y perivesicular, rifion derecho con discreta dilatacién calicial.

Con estos examenes es valorado por el servicio de infectologia quien decide cambiar
manejo de antibioticoterapia (ampicilina sulbactam 380 miligramos cada 6 horas
intravenoso, amikacina de 225 miligramos intravenoso una vez al dia). Ademas, se le
administra metamizol para control térmico. Sin embargo, paciente presenta rash
polimorfo de aumento progresivo en cara y térax, motivo por el cual se administra

antihistaminico, con lo que cede cuadro, concluyendo posible causa alérgica.

Durante el segundo dia de hospitalizacion persisten alzas térmicas de dificil manejo,

acompanadas de hiperemia conjuntival, orofaringe con lesiones petequiales en paladar
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blando y uvula con lesion ulcerosa en pilar izquierdo, en cuello no se evidencian
adenopatias, sin embargo, dolor persiste en esta region. Adicionalmente, presenta dolor
abdominal difuso con intensidad variable y edema en extremidades superiores e
inferiores. Se repite exdmenes de laboratorio persiste neutrofilia, PCR y procalcitonina
permanecen elevadas, proteinas totales en suero bajas, Amilasa, GGT, AST, ALT
elevadas, Gasometria persiste acidosis metabdlica. Debido a la persistencia de
reactantes de fase aguda elevados se cambia antibioticoterapia Cefepime 750
miligramos intravenoso cada 8 horas.

En sospecha de Sindrome de Kawasaki se realiza ecocardiograma (Figura #5) donde se
evidencia: anatomia cardiaca normal, coronaria izquierda y circunfleja en el percentil
95 y 99, derrame pericardico leve, insuficiencia tricispidea, pulmonar y mitral leve,
presion pulmonar de 52 mmHg. Criterios clinicos para el diagnostico de Sindrome de
Kawasaki (Tabla # 3), por lo que, se inicia tratamiento con Inmunoglobulina G dosis
Unica de 2 gramos por kilogramo en infusion endovenosa de 6 horas. Durante la
infusion de inmunoglobulina, paciente presenta alza térmica de hasta 40 ° C,

hipotensidn, bradicardia, desaturacion, cianosis peribucal.

Durante el tercer dia de hospitalizacién paciente no ha presentado alzas térmicas,
presenta lesiones escoriativas en labio inferior, infeccién conjuntival que respeta limbo
corneal, en orofaringe disminuyen lesiones petequiales. Se realiza ecografia abdominal
de control (Figura # 6) donde se evidencia vesicula distendida, de paredes distendidas
con volumen mayor a 50 cc, Se realiza electrocardiograma que no reporta lesiones
asociadas a Kawasaki, se inicia con profilaxis con acido acetilsalicilico (375 miligramos

via oral cada 6 horas).
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Durante el cuarto dia permanece afebril, con dolor abdominal de moderada
intensidad. Ademas, se evidencia presencia de edema escrotal leve. Se realiza biometria
donde no se evidencia alteraciéon, PCR (92.5 mg/dl), PCT (11.6 ng/dl), proteinas
disminuidas (5.3 g/dl), GGT (103 U/I), lipasa aumentada (224 U/I). Se realiza ecografia
abdominal que reporta disminuciéon de hidropesia vesical a 34 cc, persiste derrame
pleural derecho, presencia de liquido abdominal difuso en espacio subhepatico,
correderas y fosas iliacas de 50 cc, disminuciéon de liquido libre en cavidad abdominal,
se aumenta la terapia albumina intravenosa (10 gramos intravenoso cada 12 horas, en

infusién de una hora).

Durante el quinto dia de hospitalizacién, permanece afebril, disminuye inyeccidon
conjuntival, persiste dolor abdominal de moderada intensidad, aumenta edema escrotal,
disminuye edema en extremidades. Durante el sexto dia de hospitalizacién permanece
afebril, aumenta edema escrotal.

Durante séptimo dia de hospitalizacion, no se evidencia, inyecciéon conjuntival,
ruidos cardiacos ritmicos, region perineal menos eritematosa. Se realiza test de Boyden
(Figura #7) el cual demuestra un volumen vesicular de 5 cc, el cual evidenci6 reduccién

de volumen recuperacion de la fisiologia de la vesicula biliar.

Durante el octavo dia paciente con evolucidon favorable, recupera su funcién
intestinal completamente, se realiza ecocardiografia de control (Figura # 8) que no
presenta modificaciones en relacién con el anterior. Paciente en condiciones de alta se

prescribe acido acetilsalicilico 75 miligramos via oral una vez al dia por 4 semanas.
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Diagnostico diferencial

La realizacion de un diagnostico diferencial es pilar fundamental para el manejo
oportuno de la enfermedad. Se debe tomar en cuenta principalmente posible origen:
Infeccioso: virico como bacteriano; Autoinmune; Reaccion Medicamentosa y
Enfermedad de Kawasaki. Posteriormente la realizaciéon de pruebas de laboratorio en
las cuales se debe incluir: biometria hematica, quimica sanguinea, reactantes de fase
aguda, pruebas reaccion en cadena de la polimerasa (PCR), antiestreptolisina O (ASLO),

uroanalisis, serologia para citomegalovirus, Epstein Barr. (Bailen, 2017)

Tabla # 2: Diagnésticos diferenciales de la Enfermedad de Kawasaki

Enfermedad Sindrome Fiebre Sindrome de Artritis
de Kawasaki Stevens-Johnson Escarlatina shock toxico reumatoid
estreptocdci e
ca sistémica
infantil
Edad (afios) <5 Cualquier edad 2-8 <10 2-5
usualmente usualmente | usualmente
Fiebre Persistente | Prolongada Variable <10 | Usualmente Prolongad
dias o}
Ojos Conjuntivitis | Conjuntivitis Faringitis, Conjuntivitis Normal
No exudativa, “lengua de
exudativa queratitis fresa”
bilateral
Mucosa oral Edema Eritema, Descamacié | Eritematosa Normal
difuso ulceraciones, n plana
lengua de formacién
fresa pseudomembrano
sa
Extremidade Eritema en Normal Eritrodermi | Inflamacion en Artritis
s palmasy a papular, manos y pies
plantas, signos lineas
edema de Plastia,
endurado, palidez
descamacion circumoral
periungueal (boca)

Rash @ Eritematoso, Lesiones Target Inflamacién | Eritrodermia Transitori
multiforme, dolorosa 0, rosa,
purpurico salmon
20%

Linfadenopat Hinchazon Normal Inflamacién = Normal Adenopati
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ia cervical no dolorosa a difusa
purulenta, al
menos 1
nédulo >1.5
cm
otras | artritis Artralgia (herpes | Cultivo Alteracién del | Artritis,
virus 30-70%) faringeo estado mental, | pericarditi
positivo coagulopatia, s
para shock
estreptococo
s del grupo
A (ASLO)
Caracteristic Inflamaciéon @ Asociada a Cultivo trombocitopen Inflamacio6
as de sistémica, infeccion por faringeo ia n
laboratorio PCR, VSGy herpes virus 30- positivo sistémica,
transaminas | 50% anemia
as elevadas,
anemia

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

Entre las enfermedades virales dentro del diagndstico diferencial de Kawasaki se debe
tomar en cuenta que estas enfermedades pueden compartir muchos de los signos de
inflamacién mucocutdnea. Adenovirus (conjuntivitis exudativa), sarampidn (lesiones
intraorales — Manchas de Koplik), virus de Epstein Barr (EBV) (linfadenopatia
generalizada). Sin embargo, en estas patologias no existen criterios de inflamacién

sistémica o alteracidn a nivel de extremidades. (Bailen 2017)

Enfermedades mediadas por toxinas, especialmente infecciones estreptocécicas del
grupo A como: EL Sindrome de Shock Toxico en el cual se evidencia presencia de edema
generalizado mientras que la enfermedad de Kawasaki este se limita a manos, pies.
Adicionalmente, presenta hipotensién, falla multiorganica, coagulopatia debido a la
infeccion estafilocécica. La fiebre escarlatina estafilococica, pueden presentarse con
descamacion periungueal. Sin embargo, el examen de cultivo faringeo en esta es ASLO

(antiestreptolisina O) positiva. (Sundel, 2017)
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Reacciones medicamentosas como el sindrome de Stevens-Johnson o enfermedad del
suero pueden asemejarse a la enfermedad de Kawasaki. Sin embargo, se debe tomar en
cuenta los examenes de laboratorio en los cuales no se ven elevaciones significativas de
marcadores de inflamacién. No se presenta con conjuntivitis no-exudativa bilateral sino
con edema periorbitario, exantema rapidamente progresa a descamaciéon de la
epidermis. Su etiologia estd basada en el uso de un medicamento por tiempo

prolongado y puede presentarse en cualquier edad. (High, 2018)

Artritis idiopatica juvenil sistémica caracteriza por fiebre prolongada rash, artritis, y
sindrome de activacién de macro6fago. se evidencia linfadenopatia generalizada que
puede estar acompafiada de esplenomegalia. Sin embargo, no se manifiesta con

hallazgos oculares ni afeccién mucosa. (Kimura, 2018)

Enfermedad Kawasaki

La enfermedad de Kawasaki se presenta en la poblacion pediatrica, usualmente en
menores de 5 anos, siendo esta una de las vasculitis mas comunes en la infancia. Esta
enfermedad se presenta sin una etiologia conocida al momento, con manifestaciones
autolimitadas, inflamatorias, principalmente fiebre de aproximadamente 10 a 12 dias.
Esta patologia conlleva a complicaciones cardiovasculares como: arteria coronaria,
cardiomiopatia dilatada, insuficiencia cardiaca, infarto de miocardio, arritmias y
oclusiéon arterial periférica. Lo cual incrementa la morbimortalidad sobre todo en
pacientes quienes no reciben tratamiento adecuado y oportuno. Se presenta con mayor
incidencia en nifios de ascendencia asiatica. Se ha determinado una incidencia de
aproximadamente 25 casos por cada 100.000 nifios menores de cinco afios cada afio,

Siendo mayormente afectados el sexo masculino en proporcién 1.5 a 1 al sexo femenino.
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En Ecuador su diagndstico representa un reto debido a la posible confusiéon con

sarampion que presenta muchas de las caracteristicas de la enfermedad de Kawasaki.

(McCrindle, 2017)

Debido a la ausencia de pruebas patognomonicas, el diagnostico de la enfermedad de

Kawasaki estd basado en el cumplimiento de los principales criterios diagnosticos

clinicos establecidos y la exclusion de otras entidades clinicamente similares con causas

conocidas, es decir un adecuado diagnostico diferencial. Fiebre de al menos cinco dias de

duracién sin ninguna otra explicacién combinada con al menos cuatro de los cinco

hallazgos clinicos principales siguientes:

Tabla #3. Criterios diagnosticos de la enfermedad de Kawasaki:

Ojos

Hiperemia conjuntival bilateral no purulenta

Alteraciones Bucales

(al menos una)

Labios resecos, agrietados, rojos
Lengua aframbuesada

Eritema orofaringeo difuso

Alteracion en extremidades

(al menos una)

Eritema de palmas y plantas
Edema en manos y pies (Fase aguda)

Descamacion periungueal en dedo de guante (convaleciente)

Rash

Exantema polimorfo predominante en tronco

linfadenopatia

Linfadenopatia cervical (1,5 cm de didmetro), generalmente
unilateral

(Saundel, 2017)
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La fisiopatologia de la enfermedad de Kawasaki se ha determinado debido a la
presencia de arteritis necrotizante que se presenta en la fase aguda de la enfermedad
ocasionado por un proceso inflamatorio y de proliferacién miofibroblastica, generando
debilitamiento de la pared arterial alterando su fisiologia, anatomia y generando una
diminucion de la dimensién luminal interna llevando a estenosis, oclusién o destruccion
de la misma. Lo cual conlleva a riesgo de trombosis, arritmias e isquemia miocardica.

(McCrindle, 2017)

Fases de la enfermedad de Kawasaki:

Fase aguda o Fase febril: es aquella que se presenta entre el dia 1 al 11.

Constituye en la manifestacion brusca de la enfermedad. Las manifestaciones
principales son fiebre elevada de dificil manejo, irritabilidad a la cual se afiaden
progresivamente los sintomas de linfadenopatia cervical, conjuntivitis no exudativa
bilateral, exantema polimorfo en tronco, eritema en palmas y plantas mas edema en
dorso de extremidades. Adicionalmente, alteraciones de la mucosa oral. Es fundamental
el diagnoéstico de la enfermedad durante esta fase ya que disminuye significativamente
las complicaciones futuras, posterior a esta fase la sintomatologia desaparece y el
diagnostico tiende a complicarse. Adicionalmente, se puede acompafiar de hallazgos
clinicos asociados poco frecuentes como: Artritis precoz, miocarditis, pericarditis
Insuficiencia cardiaca, Insuficiencia mitral, dolor abdominal, diarrea, ictericia. En los
examenes de laboratorio se evidenciara leucocitosis con predominio de neutroéfilos,
aumento de los reactantes de fase aguda, alteracion de la quimica sanguinea sobe todo

transaminasas y proteinas totales. (Bou, 2014)
Fase Subaguda: se presenta desde el dia 11 hasta el 22, es decir a partir de la

tercera semana. Si el paciente recibe tratamiento con inmunoglobulinas a tiempo la
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fiebre tiende a desaparecer junto con la otra sintomatologia. Sin embargo, se puede
evidenciar la presencia de descamaciéon periungueal en forma de dedos de guate en
manos y pies. En los exdmenes de laboratorio leucocitosis y reactantes de fase aguda
disminuyen significativamente, pero, se evidencia anemia y posiblemente
trombocitosis. Si no se realiza un diagnostico oportuno es en esta fase en donde se

evidencia el desarrollo de aneurismas coronarios. (Lacruz)

Fase de convalecencia: se presenta desde el dia 11 hasta el 62 es decir
entre el primer a segundo mes posteriores a la presencia de fiebre. Los aneurismas en
arterias coronarias persisten, si el paciente no tuvo tratamiento oportuno.
Adicionalmente la sintomatologia asociada mas frecuente en esta fase es la artritis

ademas de una normalizacién total de los reactantes de fase aguda. (Bou, 2014)

Figura #9: Curso clinico de la enfermedad de Kawasaki con las principales

manifestaciones y momento de aparicién y desaparicion

N.? plaquetas,

Artritis

|

Y

; i
_ Cordovasculr
N ] -
Miocarditis Aneurismas y
: I
- - ! - Piel
- L
Exantema Descamacion : Cambios ufas
H 1 Labios
i
. . - -
i i
H :
g . ’ -
. -+ -
| |
- ' Adenopatia cervical

(Bou, 2014)

Agudo | Subagudo : Comvalecencia

L I | [ 1 L (=

Duracidn (semanas)



24

El ecocardiograma constituye la prueba diagnostica fundamental para el diagnostico de

la enfermedad de Kawasaki ya que este permitira determinar el grado de lesiéon luminal

de las arterias coronarias. La clasificaciéon del dafio y riesgo a largo plazo estara

determinada por Z score establecido por la Sociedad Americana de Cardiologia (AHA),

una vez que la fase aguda de la enfermedad concluye, frecuentemente se produce una

estabilizacion de la dimension de la luz arterial determinando de esta forma el riesgo

coronario, lo cual adicionalmente permite establecer las secuelas de la enfermedad y el

tratamiento requerido a largo plazo. (Bluro, 2017)

Figura #10. Estratificacion de riesgo coronario mediante las dimensiones luminales de

arterias coronarias segin puntaje Z.

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.

No dilatacion coronaria (Z score <2) I Fiehre persistente /recurrente 36 horas después de IVIG
y/oZScore 225

I

I Terapia anti inflamatoria adicional

I

Repetir ecocardiograma hasta estabilizar las dimensiones coronarias

Estratificacién del riesgo coronario

.

<2 1 coronarias Normales | Terapia anti plaquetaria 4-6 semanas y seguimiento
cardiologico. No se requieren test cardiacos invasivos.

2-425 2 Pequefia dilatacion Igual que el riesgo 1.

225-45 Bajas dosis de ASA las
6 primeras semanas

(AHA,

2016)
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Anadlisis del Caso

Paciente de 3 afios que ingresa por fiebre de dificil manejo y presencia de linfadenopatia
cervical multiple la mayor de 2.64x1.12 cm de lado izquierdo. De inicio se considera
posible causa de origen infeccioso, manejado con antibioticoterapia. Ante la sospecha
clinica, los examenes complementarios de mayor utilidad son la biometria y quimica
sanguinea, las cuales deben ser realizadas desde el ingreso del paciente y
sucesivamente con la finalidad de lograr una monitorizaciéon adecuada y detecciéon
oportuna de posibles complicaciones. Como es en este caso, los hallazgos de laboratorio
aportan pautas para el posible diagnostico. Sin embargo, no son concluyentes al
momento del ingreso del paciente, en donde se evidencia leucocitosis con predominio
de neutroéfilos, anemia leve y reactante de fase aguda: proteina C reactiva (PCR) elevada.
Posteriormente, se evidencia progresion de la anemia, leucocitosis disminuye con
manejo antibidtico, sin embargo, PCR persiste elevada, acompafiada de una quimica
sanguinea alterada: Aumento de bilirrubina y transaminasas. Proteinas totales
disminuidas siendo este un indicador clave ya que a mayor proporcién de disminucién
de los niveles de albumina por debajo de 3,2 g/dl mayor riesgo de secuelas cardiacas.
(Lacruz, nd)

Figura #11. Curva térmica del paciente durante su hospitalizacidn:
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Se debe tomar en cuenta los criterios diagndsticos presentados por el paciente:
® Fiebre de al menos 5 dias de duracién no explicada por otra sintomatologia, de
valores elevados sobre los 38.5°C, alcanzando incluso 40°C o mas. Generalmente,

su manejo es dificultoso. (Bou, 2014)

® Linfadenopatia cervical de lado izquierdo multiple la mayor 2.64x1.12 cm a nivel
submaxilar. Principalmente se manifiesta durante la fase aguda de Ila
enfermedad, unilateral, principalmente en ganglios cervicales anteriores
dispuestos en forma de racimo de uvas, con un didmetro 21,5 cm para ser
considerado dentro de los criterios diagndsticos levemente dolorosa, sin eritema.

Su manifestacion es variable (McCrindle, 2017)

Figura #1. Eco partes blandas a nivel cervical izquierdo 06/03/2018
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(Hospital Metropolitano de Quito, 2018)
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@® Rash: en el paciente se manifiesta en su primer dia de hospitalizacion, hallazgo
inconcluso puesto que se manifiesta posterior a la administracién de metamizol
para el manejo de temperatura. De caracteristicas polimérficas en térax y cara.
Posterior a la administracion de antihistaminico cede cuadro concluyendo causa
alérgica medicamentosa. Las manifestaciones cutdneas en esta enfermedad se
manifiestan en la fase aguda, como una erupciéon polimorfa. (Sundel, 2017)

Figura #12. Rash o exantema polimorfo

(McCrindle, 2017)

® Hiperemia conjuntiva que respeta el limbo corneal: este hallazgo se manifiesta
frecuentemente posterior al inicio de fiebre. Se caracteriza por ser bilateral, no
exudativo con afeccién a la conjuntiva bulbar respetando el limbo de la cérnea.

(Bou, 2014)
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Figura #13: Conjuntivitis bulbar bilateral no exudativa que respeta el limbo corneal

(McCrindle, 2017)
® Orofaringe eritematosa + lesiones en labio inferior: cambios de la mucosa oral
sugestivos de la enfermedad. El hallazgo de la lengua aframbuesada esta dado
por el desprendimiento de papilas filiformes y el tejido inflamado. No
necesariamente se deben manifestar todos los criterios de mucositis oral. Sin
embargo, no se acompafia de exudado que puede estar dado por otras patologias
antes mencionadas. (Sundel, 2017)

Figura #14: Alteracién de mucosa oral: Lengua aframbuezada, labios

resecos y agrietados:

(Crespo, 2010)

® Edemas en manos y pies: los cambios en las extremidades son generalmente la
ultima manifestacion en aparecer. Presencia de edema indurado en dorso de
palmas y plantas de extremidades acompafadas de eritema difuso. En la fase de

convalecencia se puede evidenciar descamacion periungueal en forma de dedos
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de guante y pliegues lineares en unas denominadas lineas de Beau que se pueden

evidenciar 1 a 2 meses posteriores al inicio de la fiebre. (McCrindle, 2017)

Figura #15. Edema indurado en dorso de manos y pies, mas eritema en palmas y plantas

(McCrindle, 2017)

@ Vesicula hidropica (Ver figura #4 y #6): en la enfermedad de Kawasaki pueden
presentarse muchas complicaciones multisistémicas que se manifiestan en pocos
pacientes entre estas se encuentra la vesicula hidrépica con o sin colestasis en el
6% de casos. Este representa el hallazgo responsable de la distencién y dolor
abdominal difuso debido al vaciamiento inadecuado de la vesicula. A pesar de no
ser un criterio diagnostico principal, no se debe menospreciar la presencia de
este hallazgo asociado a un paciente con fiebre. Se ha considerado 3 hipotesis de
las causas de esta patologia: a) vasculitis e inflamacién mediante exdmenes
patolégicos se ha podido determinar en varios pacientes la presencia de una
vesicula con infiltrado perivascular con linfocitos, células plasmaticas,
eosinofilos y neutréfilos. b) compresiéon del ducto cistico posiblemente causado
por la distencién alitidsica de la vesicula. c) alteracién en la contraccion de la
pared vesical que altera el vaciamiento adecuado de la misma. Ademas, se ha
evidenciado que aquellos pacientes que manifiesten vesicula hidrépica tienen

pronostico favorable y autolimitado cuando el tratamiento es implementado de
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forma oportuna. En caso de detencién de hidropesia vesicular se requiere
valoracién sucesiva con ultrasonografia abdominal (Figura #16), para evitar
complicaciones posibles como perforacién o peritonitis. Se ha determinado que
este hallazgo podria estar involucrado en resistencia al tratamiento con
inmunoglobulina lo cual generaria serias consecuencias ya que esto incrementa
el riesgo de anormalidad en arterias coronarias, sin embargo, no existen estudios
totalmente concluyentes. (Qiufeng, 2017)

Edema escrotal

Derrame pleural laminar en lado derecho (Ver Figura #4)

Dolor abdominal difuso + vomitos

Existen varias manifestaciones clinicas presentes en la enfermedad de
Kawasaki no incluidas en los criterios diagndsticos que pueden manifestarse y
generar confusiones a la hora del diagnéstico. Por lo tanto, deben ser tomadas en
cuenta. Entre estas se encuentran: Alteraciones del Sistema nervioso (25%):
Irritabilidad extrema, somnolencia, meningitis aséptica. Alteraciones
cardiovasculares como: Miocarditis, pericarditis, regurgitacion valvular, shock,
aneurismas de arterias no coronarias de tamafio mediano, gangrena periférica.
Alteraciones gastrointestinales (15%): Diarrea, vomitos, dolor abdominal,
hepatitis, ictericia, vesicula biliar hidrépica o pancreatitis. Compromiso articular
de grandes y pequefias articulaciones (30%). Otras manifestaciones mas raras
son: edema testicular, nddulos e infiltrados pulmonares, derrame pleural.

(Bluro,2017)
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Ante la sospecha diagnostica es necesario realizar un Ecocardiograma, los hallazgos
ecocardiograficos que podemos evidenciar en la fase aguda de la enfermedad de
Kawasaki son: miocarditis, pericarditis o insuficiencia cardiaca dentro de los primeros
11 dias. Posteriormente: aneurismas coronarios, insuficiencia mitral e infarto de
miocardio. Las manifestaciones cardiacas constituyen el principal factor prondstico en

la enfermedad. (McCrindle, 2017)

Figura #5. Ecocardiograma 08/03/2018

T b A A

A B W g O gy

(Hospital Metropolitano de Quito, 2018)

Ecocardiograma realizado al paciente (Figura #5) se concluye: -Anatomia
cardiaca normal, coronaria izquierda y circunfleja en el percentil 95 y 99
respectivamente. Derrame pericardico leve, insuficiencia tricispidea, pulmonar y mitral
leves. Presion pulmonar de 52 mmHg. Concluyendo diagnostico definitivo como:

Enfermedad de Kawasaki en fase aguda y se inicia tratamiento.
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Adicionalmente, debido al control oportuno y prevenciéon de complicaciones
antes mencionadas se requiri6 de ultrasonografia abdominal frecuente para la
valoracion de la vesicula hidropica. Al momento de ingreso el paciente presenta una
ecografia que demuestra una vesicula de paredes delgadas y alitiasica. Sin embargo, a
las 24 horas se realiza tomografia simple y contrastada de abdomen que reporta:
derrame pleural laminar derecho, discreta dilataciéon calicial derecha y vesicula
hidrépica, pared no engrosada, sin calculos en su interior y pequefia cantidad de liquido
libre en el espacio de Morrison. Se repite ecosonografia abdominal a las 72 horas
evidenciando una vesicula con paredes distendidas con un volumen superior a 50 cc
que es lo normal. Como se ha mencionado previamente, esta representa una de las
complicaciones menos frecuentes en la enfermedad de Kawasaki que podrian generar
confusiones al momento del diagndstico. (Qiufeng, 2017)

Figura #6. Hidrops de vesicula biliar determinado por Eco abdominal:

VESICULA

(Hospital Metropolitano de Quito)
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Se realiza Test de Boyden, el cual es un método diagnostico que determina la
capacidad de vaciamiento de la vesicula, valorando la cantidad de bilis prepandial y
posterior a la ingesta copiosa de alimentos grasos. Se ha determinado que un
vaciamiento menor al 40% del contenido vesical como una prueba positiva
correlacionada con disquinesia vesical, 1a cual se asocia al dolor y distenciéon abdominal,
diarreas y nauseas. La prueba de vaciamiento vesical se puede clasificar en a) Excelente
vaciamiento >50% (>30 cc), b) Bueno: vaciamiento >50% (25-29 cc) c) regular
vaciamiento <50% (15 a 24 cc) d) Malo: vaciamiento < 15 cc. En nuestro paciente se
evidencio un vaciamiento postprandial excelente (Figura# 7) determinando al séptimo
dia la recuperacion de la contraccion fisiol6gica de la vesicula biliar. (Mena, 2012)

Figura # 7. Test de Boyden
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Manejo inicial y Tratamiento

El principal objetivo del tratamiento es un diagnostico oportuno ya que el tiempo
representa una condicion fundamental para el progreso de la enfermedad de Kawasaki
y sus posibles secuelas.

Figura #17. Esquema de tratamiento de la enfermedad de Kawasaki:
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(Bou, 2014)
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El tratamiento de primera linea el cual debe ser empleado en la fase aguda de la
enfermedad de Kawasaki es: la administracion de inmunoglobulina intravenosa y de
acido acetilsalicilico. El objetivo de la administracién de la inmunoglobulina en los
primeros dias de la enfermedad es reducir el desarrollo de aneurismas coronarios
reduciendo su aparicion entre un 15 a 25 %. El mecanismo de accién no se ha definido a
la actualidad. Sin embargo, se considera que esta presenta un efecto antinflamatorio
generalizado, inhibiciébn de la activacién y proliferacion endotelial mediante la
modulacién de la actividad de las citoquinas, aumento de la actividad regulatoria de
células T, eliminacién de sintesis de anticuerpos e inhibicién o bloqueo de toxinas
circulantes, inmunizacién pasiva frente a un supuesto agente causal. Se requiere una
infusién tnica de inmunoglobulina de 2 gramos por kilogramos durante 10 a 12 horas.

(McCrindle, 2017)

Usualmente, la inmunoglobulina es bien tolerada. Sin embargo, puede asociarse con
varios efectos secundarios como: cefalea durante la infusion e inclusive en las 72 horas
siguientes. En el posible caso de reaparecimiento o persistencia de fiebre 36 horas
desde la administracién y excluyendo cualquier otro diagndstico es posible repetir una
segunda dosis a 2 gramos por kilogramo en infusiéon unica de 8 a 12 horas. Es muy
importante tomar en cuenta que en casos de resistencia al tratamiento con
inmunoglobulina aumenta las posibilidades de falta de respuesta con cada
administracion. Es decir 23% de no respuesta en la primera dosis, 33% no respuesta en

la segunda dosis y 75% no respuesta en la tercera dosis. (Bou, 2014)

Acido acetilsalicilico presenta efecto antiinflamatorio empleado a dosis altas de 80 a

100 miligramos por kilogramo al dia, en tres a cuatro dosis, e incluso 72 horas
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posteriores la desaparicion de la fiebre. Ademas, presenta efecto antiagregante a dosis
bajas de 3 a 5 miligramos por kilogramo al dia, dosis tnica hasta que el paciente
presente plaquetas dentro de valores normales y el ecocardiograma sea normal en los
controles subsiguientes. El acido acetilsalicilico no previene el desarrollo de aneurismas
coronarios, sin embargo, debe emplearse hasta el desaparecimiento total de los

aneurismas. (McCrindle, 2017)

Si posterior al empleo de inmunoglobulina intravenosa la fiebre persiste se emplea
agentes de segunda linea para el tratamiento de Kawasaki con corticoides
anteriormente empleados como tratamiento de primera linea, pero estudios posteriores
demostraron su relaciéon en el aumento de riesgo en el desarrollo de aneurismas. Por
tanto, los corticoides son considerados tratamiento de rescate y se emplean mediante la
administraciéon en forma de pulsos de 30 miligramos por Kkilogramo de
metilprednisolona, dosis diaria tinica, durante 1 a 3 dias. (Bou, 2014). Si falla existe el
tratamiento de tercera linea, los méas estudiados son los anti- factor de necrosis tumoral
(anti- TNF): infliximab, un anticuerpo monoclonal anti-TNF el cual incrementa en las
fases agudas y subaguda de la enfermedad de Kawasaki que se acompafian de
aneurismas coronarios, su implementacién continua en estudio. Sin embargo, pueden
ser utilizados también como terapia de rescate bien tolerada y con una respuesta
significativa del 90% reduciendo los dias de estancia hospitalaria y fiebre, sin embargo,
no hay efectos en el desarrollo de los aneurismas coronarios. El infliximab es empleado
en dosis de 5 miligramos por kilogramo en una infusién intravenosa de 2 a 3 horas.

(McCrindle, 2017)



37

Control y seguimiento a largo plazo:

El tratamiento ideal a largo plazo deberia iniciarse al finalizar la fase aguda, es decir,
posterior a los 11 dias con la finalidad de evitar las posibles secuelas de la enfermedad.
Una vez que la fiebre haya cedido se puede establecer con mayor veracidad la extension
de la lesién de las arterias coronarias. Por lo tanto, el control a largo plazo esta basado
en evitar las repercusiones de este dafio cardiovascular que incrementa el riesgo de
trombosis e isquemia. (Sung, 2017)

Se ha determinado la clasificaciéon de los pacientes con diagnostico de enfermedad de
Kawasaki segtn el riesgo de isquemia al miocardio, el cual puede ser ocasionado por
trombo o estenosis. Las alteraciones de la dimension luminal de las arterias coronarias
es el principal concluyente de esta clasificacion. Determinando la frecuencia de
seguimiento, profilaxis a largo plazo y pruebas diagnésticas requeridas. Adicionalmente
esta clasificacién permite determinar el prondstico de los pacientes. La valoracién de las
dimensiones luminales de las arterias coronarias es determinada mediante
ecocardiograma, segun las puntuaciones Z score obtenidas al finalizar la fase aguda de

la enfermedad, cuando se determina el grado de lesién vascular. (McCrindle, 2017)

La Asociacion Americana de Cardiologia ha establecido el tratamiento de las secuelas
coronarias en pacientes con enfermedad de Kawasaki en dependencia de la gravedad y
extension de las lesiones coronarias, se han establecido niveles de riesgo y sus

respectivas recomendaciones de tratamiento:
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Figura #18. Recomendaciones de tratamiento de secuelas coronarias segun el

nivel de riesgo:
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Aneurismas alska- plaquetana con < 10 ahos y de FRCV anual 2 afos en > 10 mendacion lla;
oy peguedos - AAS 3-5 mg/Kg afics o Nivel de Eviden-
midiano callbre yio dopidogrel SPECT clac B,
(3-5mm) hatta regresion CLG & sguemia
documentada del significativa
AU
Clase de recomen-
dacion Na; Nivel
de Evidencia: C
MIVEL IV Antlagregacion Actwdad fsica Evaluaciin clirilca Ecoestres anual Clase de reco-
Aneurisma de placuetaria + aulada por b y de FRCY o mendacion lla;
ran tamafio antcoaLlac b test de ajercicio Sedmestral SPECT Nivel de Eviden-
2 Gmm; yo ¥ SPECTan > 10 CCG 612 meses cla B.
Aneunsmas mdk afos. de etapa aguda
ieples o complejos No s@ reconmien-
B0 LR IMISmo vaso dan degores de
SN pbstrucitn LONTACTO por (@
antiagegackn
{para evitar hema-
10Tias)
NIVEL W Antiagregacion Actwvidad flsica Evaluacsin clinica Ecoestrés anual Clase de reco-
Obstruceion de la plaguetaria quiada por ok y de FRCY sernes- o mendacion lla;
artena cormnana S deben conskde- st it jercicio v tral SPECT Nivel de Eviden-
confirmada CCG rar B blogueantes SPECT CCG B-12 meses cla B,
@ andgio-TAC NG S recomin. do stapa aguda
dan deportes de
contaclo
Actwdad flsica
pulada pot ks
tesl de efercioo y
SPECT
No s recormiens
din deportes dis
COnTac1o
{*) Diesaparece entre 58 wmanes, AAS: scdo acet saliclico, CCG: dnecoranarogralia. La evaluackin dinica incluye slectrocardiograma v ecocardiograma
FREY faciones de reage cardlovascular, SFECT. extudio de perfusién miochrdica con sestarmibil

(Bluro, 2017)
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CONCLUSIONES

La enfermedad de Kawasaki descrita por Tomisaku Kawasaki en 1967 en Japon.
Representa una de las vasculitis sistémicas de la infancia mas frecuentes cuyo origen
continia siendo desconocido. Esta enfermedad de presentaciéon heterogénea esta
determinada por la afeccion vascular de arterias de pequefio y mediano calibre. Afecta a
la poblacién pediatrica, usualmente a menores de 5 afios en su gran mayoria menores
de sexo masculino. Sus manifestaciones clinicas son autolimitadas caracterizadas
primordialmente por un proceso inflamatorio que se presenta en tres fases: aguda,

subaguda y convalecencia. (Bluro, 2017)

No existen pruebas diagnoésticas especificas que permitan determinar el diagnostico de
esta enfermedad motivo por el cual, su diagndstico estd basado en el cumplimiento de
criterios diagnoésticos y ecocardiograma. Si el paciente presenta fiebre de inicio brusco
de al menos cinco dias de duracién si una causa establecida de 38.5 a 40 °C con al menos
cuatro de los cinco hallazgos clinicos principales siguientes. Afeccién ocular:
conjuntivitis no exudativa bilateral, bulbar principalmente que respeta el limbo corneal.
Cambios en las extremidades: edema doloroso en dorso de manos y pies; eritema
palmo-plantar; Descamacién periungueal en dedo de guante. Rash o exantema
polimorfo difuso situado en tronco especialmente, pero puede incluir al abdomen, las
extremidades y region perineal en donde se puede evidenciar incluso descamacion.
Afeccion de mucosa bucal: resequedad de labios, fisuras, sangrado; lengua
aframbuesada debido a la deshidratacién papilar mas eritema orofaringeo difuso.

Linfadenopatia cervical: que constituyo uno de los hallazgos principales generalmente
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unilateral en el triangulo cervical anterior, con afeccién linfatica en forma de racimo de

uvas, uno o multiples de tamafio igual o mayor a 1.5 cm. (McCrindle, 2017)

Dentro de las pruebas diagnosticas empleadas se encuentran las pruebas de laboratorio
en donde se evidencia en la biometria hematica: leucocitosis de predominio neutrofilico,
elevaciéon de reactantes de fase aguda, anemia, trombocitosis sobre todo en la fase
aguda de la enfermedad. La quimica sanguinea: alteracion del perfil lipidico,
transaminasas y  bilirrubinas elevadas, hipoalbuminemia. Adicionalmente,
ecocardiograma el cual otorga criterios de enfermedad cuando cumple una de las tres
condiciones siguientes las cuales son visibles especialmente después de los 5 a 7 dias de
inicio de la fiebre, estas son: a) Puntaje Z de las arterias coronarias (ACR) igual o mayor
a 2.5 b) didmetro luminal coronario mayor a 3 mm en menores de 5 afios o mayor a 4
mm en nifios mayores. c) disfuncién ventriculo izquierdo, derrame pericardico o
regurgitacion mitral u otra anomalia valvular. (Sung, 2017)

El objetivo del tratamiento oportuno en la enfermedad de Kawasaki pretende eliminar
la inflamacién, condicién que influye principalmente en el progreso y secuelas de esta
patologia. Una vez establecido el diagnostico, fundamental hasta los 10 primeros dias o
durante la fase aguda de la enfermedad. Es primordial el uso de altas dosis de
inmunoglobulina intravenosa, dosis tnica de 2 gramos por kilogramo en infusién de 6 a
8 horas. Acompafiada de profilaxis antitrombética y por sus caracteristicas
antiinflamatorias, con acido acetilsalicilico en dosis altas de 80 a 100 miligramos por
kilogramo al dia via oral cada 6 horas. Una vez superada la fiebre y posterior a tres dias
se modifica la dosis de 3 a 5 miligramos por kilogramo dia dosis Unica por 6 a 8
semanas. En aquellos pacientes en los cuales el tratamiento de primera linea no es

efectivo o existe resistencia a la inmunoglobulina se considera terapia con corticoides
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los cuales incrementan el riesgo de desarrollo de aneurismas. Y como tercera linea,
Infliximab un inmunomodulador anti- factor de necrosis tumoral con cuya utilidad

terapéutica continua en estudio. (McCrindle, 2017)

El control a largo plazo estd basado en evitar las repercusiones vasculares. Este esta
determinado por la estratificacion del riesgo coronario mediante puntuacién Z score
establecido por la Sociedad Americana de Cardiologia (AHA). Cuando la alteracién
luminal de las arterias coronarias ha sido establecida esta clasificaciéon determina las
recomendaciones de tratamiento segun las secuelas coronarias clasificadas en cinco
niveles de riesgo. Garantizando un seguimiento y control oportuno de las secuelas

disminuyendo la morbimortalidad de esta enfermedad. (Sung, 2017)

El presente caso constituye una presentacion tipica de la enfermedad de Kawasaki
acompafiada de hallazgos clinicos menos frecuentes los cuales pueden representar un
factor confusor para el diagnéstico oportuno. Debido a la ausencia de pruebas
patognomonicas es esencial el reconocimiento de la sintomatologia y los criterios
clinicos de la enfermedad. En la actualidad la prevalencia de la enfermedad ha
incrementado por mayor reconocimiento oportuno de los casos de Kawasaki. La rapidez
con la que se establezca el diagndstico y tratamiento de esta repercute severamente en
las secuelas y progresién de la enfermedad. Por esta razén, es fundamental el
conocimiento adecuado de esta patologia por el personal médico. En nuestro pais, la
enfermedad de Kawasaki persiste en el anonimato. No se han establecido datos
epidemioldgicos consistentes y muchos de los diagnosticos se realizan tardiamente.
Debido a que esta enfermedad se evidencia principalmente en la poblacion pediatrica es
indispensable un mayor estudio para un control oportuno y adecuado de esta forma

reducir las tasas de morbimortalidad en nuestro pais por esta causa.
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Tabla 1. Examenes de laboratorio:
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Examenes de laboratorio

Unidad | Dia 1 Dia 2 Dia 3 Dia 5 Dia 6 Dia 7
6/3/2018 | 7/3/2018 | 8/3/2018 | 10/3/2018 | 11/3/2018| 12/3/2018
LEU K/Ul 16,86 6,57 6,28 8,25 9,1 8,38
NEU K/Ul 14,17 5,17 4,49 3,89 3,61 3,29
LIN K/Ul 1,23 0,88 1,14 2,96 4,08 3,72
MON K/UI 1,22 0,33 0,37 0,92 0,84 0,78
EOS K/UI 0 0,14 0,19 0,33 0,43 0,45
BAS K/Ul 0,07 0,03 0,05 0,04 0,03 0,02
NEU % 84,1 78,7 71,5 47,1 39,8 39,3
LIN % 7,3 13,4 18,2 35,9 44,8 44,4
MON % 7,2 5 5,9 11,2 9,2 9,3
EOS % 0 2,1 3 4 4,7 5,4
BAS % 0,4 0,5 0,8 0,5 0,3 0,2
RBC M/UI 4,29 4,39 4,29 4 3,69 3,57
Hb g/dl 12,6 12,7 12,3 11,4 10,6 10,1
Het % 35,7 36,9 36 33,4 30,7 29
PLAQ K/Ul 365 321 315 185 251 357
PCR mg/dl 61,4 100,7 191,8 92,5
PROCALCITONINA | ng/ml 1,16 11,28 7,5 11,61 1,25
AMILASA U/l 106 73 48 81 124
FOSFATASA
ALCALINA u/ 197 157
UREA mg/dl 23,6 13,2 16,5 7,2
BUN mg/dl 11 6,2 7,7 3,4
CREATININA mg/dl 0,4 0,2 0,2 0,2
ALBUMINA g/dl 2,6 2,1 4
PROTEINAS TOTALES g/dl 4,6 5,3
LIPASA U/ 240 48 224 508,8 550,4
AST U/l 91 39 30
ALT U/l 128 73 39
cl mmol/| 107,7 105,7 102
K mmol/I 4,59 3,82 3,73
Na mmol/I 143 140 143
HEMOSTASIA Y COAGULACION
TP seg 18,6 17,7
INR 1,71* 1,62*
TTP 34,4
GASOMETRIA
pH 7,33 7,33 7,41 7,429
PCO2 mmHg 25,6 11,5 22,5 27,8
PO2 mmHg 36,7 51,2 37,4 35,4
HCo3 mmol/| 15,8 9,5 14,2 20
TCO2 mmol/I 12 6 12,9 16,9
BE mmol/| -10,8 -18,2 -8,5 -5,4
02SAT % 66,7 81,1 72,3 68,3
ANGAP mmol/I 28,9 35,7
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Figura #2. Eco abdominal 06/03/2018
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Figura #4. Tomografia Simple y Contrastada de Abdomen
07/03/2018
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Figura #16. Ecografia Abdominal de control
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Figura 19. Rangos de Laboratorio normales:
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(Tao Le and Vikas Bhushan, 2018)



