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Generalidades

La Enfermedad de Kawasaki (EK), se
expuso por primera vez en Japon en

la década de los anos 60 por el doctor
Tomisaku Kawasaki, quien publico una
cohorte de 50 ninos cuyos sintomas

vy hallazgos clinicos no encajaban en

el espectro de enfermedades febriles
asociadas a brote cutaneo descritas
hasta ese momento. Los ninos incluidos
en |a serie del doctor Kawasaki eran

en su mayoria menores de 5 anos de
edad y presentaron: fiebre prolongada,
brote cutaneo, aumento de ganglios en
cuello, enrojecimiento de las conjuntivas,
labios, lengua, palmas y plantas. En sus
estudios de laboratorio se documento
elevacion de leucacitos, proteina C
reactiva y velocidad de sedimentacion
globular. Los ninos no mejoraron

con el uso de tratamiento antibiético

vy luego de la segunda semana de
iniciada la enfermedad desarrollaron
una descamacion palmo-plantar
caracteristica.
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Definicion

La EK es una vasculitis sistémica
(inflamacion de vasos sanguineos) que
afecta predominantemente los vasos
de mediano calibre, especialmente

las arterias coronarias. Tiene un inicio
agudo vy un curso autolimitado. Sin
embargo, si el paciente no recibe
tratamiento y no se controla de forma
oportuna la inflamacion sistémica puede
desarrollar aneurismas (dilataciones)
en las arterias coronarias, lo cual es
riesgoso a largo plazo por la posibilidad
de sufrir trombosis e infartos cardiacos
secundarios.
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Epidemiologia

Aunque es mas frecuente en paises
Asiaticos (Japon, Carea y China), la EK
tiene una distribucion mundial y es una
de las vasculitis mas frecuentes en
pediatria.

Afecta principalmente a ninos menores
de 5 anos de edad (80% de los casos) y
suincidencia es discretamente mayor en
el sexo masculino (relacién masculino:
femenino de 1,36-2: 1).

Etiologia

La etiologia exacta es desconocida.

Se plantea que existe un disparador
ambiental, que puede ser un proceso
infeccioso, toxinas derivadas de
bacterias o sustancias presentes en

el ambiente para las cuales el nifio
afectado es genéticamente susceptible.
Ante dicha exposicion se produce una
respuesta no controlada del sistema
inmune (nuestras defensas) que inflama
los vasos sanguineos y se traduce en
las manifestaciones clinicas que se
mencionaran mas adelante. Hasta el
momento no se ha demostrado que la
EK pase de una persona a otra, es decir,
no es contagiosa.

Manifestaciones clinicas

Fiebre: Es de inicio abrupto, constante,
con picos altos (mayores a 39 °C), dura
mas de 5 dias, responde poco a los
medicamentos y se asocia a marcado
compromiso del estado general. Sin
tratamiento puede durar 3-4 semanas.
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Compromiso ocular: Hay inflamacion de
la membrana que cubre la esclera (parte
blanca del 0jo), lo cual da un aspecto de
ojo rojo. No hay secrecién asociada; este
hallazgo se conoce como conjuntivitis no
purulenta.

Cambios de labios y cavidad oral:

Los labios son rojos, edematosos
(hinchados), fisurados y pueden sangrar.
La cavidad oral se ve roja al igual que la
lengua (lengua en fresa).

Adenopatias cervicales: Hay aumento
del tamano de los ganglios del cuello,
usualmente uno de ellos predomina
(adenopatia cervical dominante).

Cambios en las extremidades:
Hinchazon, induracién y enrojecimiento
de manos y pies. Hacia la segunda
semana de iniciada la enfermedad,

se desarrolla descamacion que
caracteristicamente inicia alrededor de
las ufas (periungueal).

Compromiso cutaneo: Hay brote en
la piel (30% de los nifios lo presentan),
generalmente aparece en los cinco
primeros dias de la enfermedad,

es eritematoso (rojizo), puede ser

o0 no ser palpable, la distribucion es
difusa (en muchas partes del cuerpo)
aunque tiende a ubicarse en tronco,
extremidades y area del panal (region
genital y perineal). Usualmente se
resuelve cuando cesa la fiebre.

Los nifos que recibieron la vacunacion
con BCG (antituberculosa) pueden
presentar enrojecimiento e hinchazén de
la cicatriz.
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Otras manifestaciones menos
frecuentes: Dolor o inflamacion de

las articulaciones (15-30%), sintomas
gastrointestinales: vémito, diarrea, dolor
abdominal (30%), inflamacion hepatica
(hepatitis) o de la vesicula biliar (15%)

y meningitis aséptica (inflamacién no
infecciosa de las capas que cubren el
cerebro en un 25%), entre otras.

Hallazgos de laboratorio
Hemoleucograma: Hay leucocitosis

y neutrofilia en la fase inicial de la
enfermedad (aumento de células del
sistema de defensas que responden

a agresores externos como las
infecciones), puede encontrarse anemia
y aumento del nimero de plaquetas en
sangre; especialmente en la segunda
semana de enfermedad.

Proteina C reactiva (PCR): Proteina que
produce el higado durante procesos
inflamatorios o infecciosos esta elevada
enlaEK.

Velocidad de sedimentacion globular
(VSG): Esta aumentada en la EK, es
indicador de inflamacion.
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Enzimas hepaticas (AST y ALT):
Proteinas liberadas por el higado en
procesos inflamatorios, pueden estar
elevadas en la EK.

Perfil lipidico: En ocasiones muestra
aumento de los triglicéridos.

Albdamina: Proteina producida por el
higado que disminuye en procesos
inflamatorios graves.

Uroanalisis (examen de orina): Muestra
aumento de las células de la inflamacion
(leucacitos en orina) pero no se
encuentra un proceso infeccioso activo.

Ecocardiograma (ecografia del
corazon): Mediante este estudio se
detectan las complicaciones cardiacas,
por lo cual es de gran importancia
realizarlo tan pronto como se piensa
en la EK. El primero debe realizarse

al momento del diagnostico; si esta
normal, debe realizarse otro en la
segunda semana de haber iniciado

la enfermedad, si éste también es
normal debe realizarse un tercer
ecocardiograma a las 6-8 semanas
de iniciada la enfermedad. En caso de
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encontrar anormalidades cardiacas
en alguno de ellos, se deben realizar
controles adicionales, con el fin de
evaluar la progresion, estabilizacion o
resolucion de las lesiones.

Diagnostico

Debido a que no hay una prueba
diagnostica especifica ni una
manifestacion clinica que sea exclusiva
de la EK, el diagnostico se realiza con
base en la presencia de un grupo de
caracteristicas clinicas. Para decir que
un nino tiene una EK se requiere: fiebre
por 5 0 mas dias asociada a 4 de las
siguientes 5 manifestaciones:

Cambios en las extremidades
Brote en piel

Conjuntivitis no purulenta

. Cambios en labios o cavidad oral
. Unganglio en cuello mayor de 1,5
cm. Para los nifios con sospecha
de EK, pero que no cumplen con
las manifestaciones descritas
previamente, el médico puede
realizar estudios de imagen o

de laboratorio que apoven el
diagnostico.

T

Tratamiento durante la fase aguda
de la enfermedad

Acido acetilsalicilico (Aspirina/ASA):
Inicialmente se da a dosis altas para
lograr un efecto antiinflamatorio (30-50
mg/kg/dia dividido en 3-4 tomas), al
resolver la fiebre, se disminuye la dosis
para obtener un efecto antiagregante
que evite el desarrollo de trombos (3-5
mg/kg/dia en una sola toma).

Inmunoglobulina humana endovenosa
(IGEV): Es el tratamiento principal, se
debe administrar idealmente dentro

de los 10 primeros dias de iniciada la
enfermedad. Puede aplicarse mas alla
del dia 10 cuando hay evidencia de
inflamacién sistémica (fiebre, estudios
de laboratorio o de imagen compatibles).
La IGEV controla la inflamacion, favorece
la resolucion de los sintomas v evita

el desarrollo de afeccion cardiaca. La
mayoria de ninos requiere una sola dosis
de 2 gr/kg. Se reserva el uso de una
segunda dosis de IGEV, corticoides u
otros medicamentos mas especializados
para aquellos pacientes que no
responden al tratamiento inicial.
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Tratamiento a largo plazo

= Laaspirina se suspende si el
ecocardiograma de la semana 6-8
es normal.

» Los pacientes que desarrollan
aneurismas de pequeno o mediano
tamano, deben continuar con aspirina
a bajas dosis hasta que se demuestre
que los aneurismas se resolvieron.

= Los pacientes que desarrollan
aneurismas gigantes deben recibir
tratamiento con aspirinay un
anticoagulante para evitar trombosis.

Pronostico

La mortalidad por EK es rara. EI 25%

de los pacientes con EK que no reciben
tratamiento desarrollan aneurismas
coronarios. Sin embargo, el tratamiento
con inmunoglobulina endovenosa
disminuye el riesgo a un 5%.

EL 10-15% de los pacientes con EK

no responden al tratamiento inicial y
requieren una segunda dosis de IGEV u
otras terapias; estos pacientes tienen
mayor riesgo de desarrollar compromiso
cardiaco.

El 50-70% de los pacientes que
desarrollan aneurismas coronarios los
resuelven; la probabilidad de resolucion
depende del tamano inicial: entre mayor
sea el tamano de un aneurisma menor
es la probabilidad de que resuelva.

La EK recurre muy pocas veces, solo un
bajo porcentaje de pacientes (0,8-3%)
presentan un segundo episodio.
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Seguimiento

La frecuencia de los controles médicos,
de imagenes diagnosticas y de estudios
de laboratorio, se individualiza segtn el
riesgo cardiovascular de cada paciente.
El seguimiento de pacientes con EK'y
compromiso coronario debe ser de por
vida.

Recomendaciones

Si un nino tiene historia de haber
sufrido EK, debe tener un seguimiento
adecuado va sea por pediatria,
reumatologia o cardiologia pediatrica
segln hayan sido sus manifestaciones,
con el fin vigilar el riesgo cardiovascular
y detectar tempranamente secuelasy
complicaciones de la enfermedad.
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