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Resumen

La patologia de Kawasaki es una vasculitis que en su mayoria de casos compromete las arterias
coronarias y puede desarrollarse en nifios a temprana edad. Se describe por presentar sintomas como
fiebre prolongada, exantema, conjuntivitis, inflamacion de las mucosas y linfodenopatias, trayendo
como consecuencia en muchos casos aneurismas en las arterias coronarias y a su vez puede causar
infarto de miocardio. El diagndstico se fundamenta en criterios clinicos; una vez determinada la
enfermedad, se realiza un ecocardiograma. El tratamiento consiste en aspirina e inmunoglobulina 1V.
Es importante hacer un diagndstico precoz y un tratamiento oportuno que evite llegar ocasionar
complicaciones que pongan en riesgo la vida del paciente.

Palabras claves: Kawasaki; vasculitis; arterias coronarias; linfodenopatias; aneurismas.

Abstract

Kawasaki pathology is a vasculitis that in most cases compromises the coronary arteries and can
develop in children at an early age. It is described by presenting symptoms such as prolonged fever,
rash, conjunctivitis, inflammation of the mucous membranes and lymphadenopathy, in many cases
resulting in aneurysms in the coronary arteries and in turn can cause myocardial infarction. The
diagnosis is based on clinical criteria; once the disease is determined, an echocardiogram is
performed. Treatment consists of aspirin and IV immune globulin. It is important to make an early
diagnosis and timely treatment to avoid causing complications that put the patient's life at risk.
Keywords: Kawasaki; vasculitis; coronary arteries; lymphadenopathies; aneurysms.

Resumo

A patologia de Kawasaki € uma vasculite que na maioria dos casos compromete as artérias coronarias
e pode se desenvolver em criancas em idade precoce. E descrita por apresentar sintomas como febre
prolongada, exantema, conjuntivite, inflamacdo das mucosas e linfadenopatia, resultando em muitos
casos em aneurismas nas artérias coronarias e, por sua vez, pode causar infarto do miocérdio. O
diagndstico é baseado em critérios clinicos; uma vez que a doenca € determinada, um ecocardiograma
é realizado. O tratamento consiste em aspirina e imunoglobulina 1V. E importante fazer um
diagnostico precoce e um tratamento oportuno para evitar complicac@es que cologuem em risco a

vida do paciente.
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Introduccion

La enfermedad de Kawasaki produce en los nifios inflamacién en las paredes de los vasos sanguineos
que trasportan la sangre por todo el cuerpo. Esta enfermedad en algunos casos puede producir
problemas de inflamacidn de las arterias coronarias, que suministran sangre oxigenada al corazon.
También induce a la inflamacion de los ganglios linfaticos y de las mucosas dentro de la boca, la
nariz, los ojos y la garganta.

La patologia de Kawasaki sucede cuando el sistema inmunitario ataca a los vasos sanguineos por
error. Los estudios realizados sobre este padecimiento no arrojan evidencias contundentes que
demuestren a ciencia cierta esta teoria, como es a causa de un sistema inmunitario deficiente, por lo
que no se tiene claridad de los factores predisponentes que conllevan a padecer esta afeccion. Pero
cuando sucede, los vasos sanguineos se inflaman y pueden constrefiir o cerrarse.

Los sintomas son fiebre alta, manos y pies edematizados con desprendimiento de la piel, y ojos y
lengua rojos. Sin embargo, esta enfermedad suele ser tratable, y la mayoria de los nifios se recupera
sin presentar problemas graves, en caso de recibir tratamiento oportuno para evitar complicaciones

mayores.

Desarrollo

La enfermedad de Kawasaki

Es una afeccion rara que en general ataca a nifios pequefios. También se conoce como sindrome de
Kawasaki y sindrome de ganglios linfaticos mucocutaneos. Es un tipo de vasculitis, o inflamacion de
los vasos sanguineos. La enfermedad de Kawasaki es grave, pero la mayoria de los nifios pueden
recuperarse por completo si son tratados de inmediato.

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis de las arterias de mediano calibre, en especial de las
arterias coronarias, que son afectadas en alrededor del 20% de los pacientes no tratados. Las primeras
manifestaciones son miocarditis aguda con insuficiencia cardiaca, arritmias, endocarditis y
pericarditis. Luego, pueden formarse aneurismas en las arterias coronarias. Los aneurismas gigantes
de las arterias coronarias (> 8 mm de didmetro interno en la ecocardiografia), aunque raros, tienen el

maximo riesgo de causar taponamiento cardiaco, trombosis o infarto. La enfermedad de Kawasaki es

1503 | vol. 8, nium. 2, Abril-Junio, 2022, pp. 1501-1517 ’
José Eduardo Pillasagua Garcia, Luis Andrés Guaicha Alvarado, Andrés Enrique Pluas Alvario, Angel Gabriel Aguilar
Bazurto



D0m Cien, ISSN. 2477'8818 REVISTA
Vol. 8, niim. 2, Abril-Junio, 2022, pp. 1501-1517

=\
LAS CIENCIAS

DOMINIO DE

Tratamiento y complicaciones de la enfermedad de kawasaki en pacientes pediatricos

la causa principal de cardiopatia adquirida en nifios. También puede haber inflamacion de tejido
extravascular, como las vias respiratorias superiores, el pancreas, la via biliar, los rifiones, las
mucosas, Y los ganglios linfaticos.

La enfermedad de Kawasaki tipicamente afecta a nifios menores de 5 afios de edad. Se presenta con
mayor frecuencia en los varones. También es mas comun en personas de ascendencia asiatica, pero
puede ocurrir en cualquier grupo racial o étnico. La enfermedad de Kawasaki no es contagiosa, pero
los médicos creen que la causa algin tipo de microbio o virus, ya que pueden producirse brotes
epidémicos (tipicamente a fines del invierno o en la primavera).

Alrededor de 2.500 nifios son diagnosticados con la enfermedad de Kawasaki en los Estados Unidos
cada afio, pero menos del 1 por ciento morira por complicaciones de la enfermedad. Es muy raro que
mas de un nifio en una familia contraiga la enfermedad de Kawasaki. Ademas, si un nifio ha tenido la
enfermedad de Kawasaki, es muy raro que vuelva a contraerla.

Etiologia

Se desconoce la etiologia de la enfermedad de Kawasaki, pero la epidemiologia y la presentacion
clinica sugieren una infeccion o una respuesta inmunitaria anormal a una infeccion en nifios
genéticamente predispuestos. También es posible una etiologia autoinmunitaria. Los nifios de
ascendencia japonesa tienen una incidencia particularmente alta, aunque la enfermedad de Kawasaki
se observa en todo el mundo. En los Estados Unidos, hay de 3.000 a 5.000 casos anuales. La relacion
varones: mujeres es de alrededor de 1,5:1. EI 80% de los pacientes son < 5 afios (pico: 18-24 meses).
Los casos en adolescentes, adultos y lactantes < 4 meses son raros.

Los casos aparecen durante todo el afio, pero con mayor frecuencia en primavera o invierno. Se han
informado brotes en comunidades sin una clara evidencia de transmision interpersonal. Alrededor del
2% de los pacientes presentan recurrencias, en general de meses a afios mas tarde. No se conoce
ninguna medida preventiva.

Signos y sintomas

La enfermedad tiende a progresar por estadios, comienza con fiebre que dura por lo menos 5 dias y
suele no remitir y > 39° C (alrededor de 102,2° F), asociada con irritabilidad, letargo ocasional, o
dolor abdominal célico intermitente. Por lo general, dentro de 1 o 2 dias del comienzo de la fiebre, se
observa inyeccién de la conjuntiva bulbar bilateral sin exudado.

Dentro de los 5 dias, aparece un exantema eritematomaculoso polimorfo, sobre todo en el tronco, a

menudo con acentuacion en la region perineal. ElI exantema puede ser urticariano, morbiliforme,
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eritema multiforme o escarlatiniforme. Se acompafia de congestion faringea, labios enrojecidos,
secos, agrietados y lengua de fresa.
Durante la primera semana puede haber palidez de la parte proximal de las ufias de los dedos de las
manos o los pies (leuconiquia parcial). Por lo general, aparece eritema o anomalia de coloracion rojo-
violacea y edema variable de las palmas y plantas alrededor del tercero al quinto dia. Si bien el edema
puede ser leve, a menudo es tenso, duro y no deja févea. Aproximadamente el décimo dia comienza
la descamacion periungueal, palmar, plantar, y perineal. En ocasiones, la capa superficial de la piel
se desprende en grande Alrededor del 50% de los pacientes presentan linfadenopatias cervicales no
supuradas, dolorosas a la palpacion (> 1 ganglio > 1,5 cm de didmetro) durante toda la evolucion de
la enfermedad. La enfermedad puede durar de 2 a 12 semanas 0 méas tiempo. Puede haber casos
incompletos o atipicos, sobre todo en lactantes pequefios, que tienen un riesgo mas alto de presentar
arteriopatia coronaria. Estos hallazgos se manifiestan en alrededor del 90% de los pacientes.
Otros hallazgos menos especificos indican compromiso de numerosos aparatos y sistemas. Alrededor
del 33% de los pacientes tienen artritis o artralgias (principalmente, de grandes articulaciones). Otras
manifestaciones clinicas son uretritis, meningitis aséptica, hepatitis, otitis, vémitos, diarrea,
hidropesia vesicular, sintomas de vias respiratorias superiores, y uveitis anterior.
Por lo general, las manifestaciones cardiacas comienzan en la fase subaguda del sindrome alrededor
de 1 a 4 semanas después del comienzo, cuando el exantema, la fiebre y otros sintomas clinicos
agudos comienzan a desaparecer.
En algunos casos puede asociarse a uveitis anterior transitoria y benigna. ¢ Alteraciones bucales:
aparecen en el 90% de los casos, se inician en la fase aguda, y duran aproximadamente lo mismo que
las lesiones oculares. Los labios pueden estar secos, agrietados, asi como engrosados, con una lengua
de aspecto aframbuesado. Puede haber enantema.

Exantema: es polimorfo, y puede ser maculo-papuloso, escarlatiniforme o multiforme. Comienza
frecuentemente en superficies extensoras de los miembros, para después extenderse por el tronco. Es
caracteristica la afectacion perineal. No se aprecian vesiculas, costras ni bullas, como las observadas
en el sindrome de Stevens-Johnson. La erupcion suele desaparecer en 1 0 2 semanas, al igual que la
fiebre.

« Alteraciones en las extremidades:

— Inicial: se trata de un eritema florido de las palmas de las manos y las plantas de los pies asociado,

0 no, a un edema indurado, sin fovea.
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— Fase de convalecencia: al final de la segunda semana se produce una descamacion de comienzo a
nivel periungueal, caracteristica de la enfermedad, aunque puede no presentarse. En la fase de
convalecencia pueden presentarse también las lineas de Beau (lineas profundas transversas que
atraviesan las ufias).
 Linfadenopatias: es el criterio mayor que aparece en menos ocasiones, aproximadamente en un
70%. La linfadenopatia cervical suele ser unilateral, con afectacion de un Unico ganglio linfatico,
doloroso, duro y de mas de 1,5 cm de diametro, que remite a medida que cede la fiebre.
Ocasionalmente puede haber adenopatias méas generalizadas.
 Afectacion cardiaca: siempre se debe pensar, buscar, y vigilar, porque es la afectacion que puede
otorgarle gravedad al proceso. Las manifestaciones cardiacas son muy variables: desde alteraciones
inespecificas del electrocardiograma (ECG) sin repercusion clinica, hasta soplos cardiacos, ritmo de
galope, pericarditis, endocarditis, miocarditis y aneurismas coronarios. En los primeros dias del
proceso, puede detectarse arteritis de la coronaria. Pasado el primer mes es cuando se pueden detectar
los aneurismas y las trombosis, por ecocardiografia o por técnicas angiograficas. La mayoria de los
aneurismas regresan espontaneamente en un afo. La tasa de mortalidad esta entre un 1 y un 2%o.
+ Otras manifestaciones clinicas: pueden aparecer otros sintomas y signos clinicos en el curso de la
enfermedad, sobre todo en la fase febril aguda. Los pacientes pueden presentar irritabilidad
importante que puede ser secundaria a una meningitis aséptica o resultado de una lesion vasculitica
focal neuroldgica. También pueden presentar tos, afonia, mucosidad u otros sintomas sugestivos de
un cuadro de infeccidn virica del tracto respiratorio. En ocasiones van acompafados de infiltrados
pulmonares u otitis media. Puede aparecer dolor abdominal (similar al observado en los nifios con
purpura de SchénleinHenoch), acompafiado o no de diarrea. Otros sintomas menos frecuentes son:
elevacion de las transaminasas, ictericia, hidrops de vesicula biliar, artralgias o artritis (un 55% de
ellas oligoarticular, 45% poliarticular principalmente en rodillas, codos y grandes articulaciones). En
algunos casos puede producirse un cuadro de hipertension intracraneal con papiledema bilateral
secundario. Se han descrito también casos de hipoacusia, generalmente reversible.
Diagnostico

e Criterios clinicos

e ECG y ecocardiografia seriados

1506 | /615 nam. 2, Abril-Junio, 2022, pp. 1501-1517 ’
José Eduardo Pillasagua Garcia, Luis Andrés Guaicha Alvarado, Andrés Enrique Pluas Alvario, Angel Gabriel Aguilar
Bazurto



D0m Cien, ISSN. 2477'8818 REVISTA
Vol. 8, niim. 2, Abril-Junio, 2022, pp. 1501-1517

=\
LAS CIENCIAS

DOMINIO DE

Tratamiento y complicaciones de la enfermedad de kawasaki en pacientes pediatricos

e Pruebas para descartar otros trastornos: hemograma, eritrosedimentacion, proteina C reactiva,
anticuerpos antinucleares, factor reumatoide, albimina, enzimas hepéticas, cultivos de garganta
y de sangre, analisis de orina, radiografia de térax
El diagndstico de la enfermedad de Kawasaki se realiza por criterios clinicos (ver Criterios
diagnosticos de la enfermedad de Kawasaki). Laescarlatina, los sindromes exfoliativos
estafilocdcicos, el sarampion, las reacciones medicamentosas Yy la artritis juvenil idiopatica pueden
causar sintomas similares. Otras enfermedades similares menos comunes son la leptospirosis y
la fiebre manchada de las Montafias Rocosas.
Diagnostico diferencial
El diagnostico diferencial de la EK se debe realizar con otras enfermedades exantemaéticas de la
infancia (virosis o enfermedades mediadas por toxinas), reacciones inmunitarias u otras enfermedades
reumatoldgicas menos frecuentes.
Diagnostico en fase de convalecencia
En ocasiones, el diagnostico de la enfermedad se realiza de forma retrospectiva, al acudir el paciente
a su pediatra habitual por la aparicion de la tipica descamacion a nivel de manos y pies.
En este caso, debe hacerse una correcta anamnesis para establecer con firmeza el diagndéstico. En caso
afirmativo, se realizara ecocardiografia urgente y analitica sanguinea, ya que segun el resultado de
dichas pruebas se iniciara tratamiento urgente con gammaglobulina. Son criterios para el empleo de
gammaglobulina después del 10.° dia de enfermedad la presencia de hallazgos ecocardiogréficos
compatibles y parametros inflamatorios en sangre elevados.
Tratamiento
Las dosis altas de aspirina pueden contribuir a reducir la formacion de aneurismas, la fiebre, el
sarpullido, y la inflamacién y dolor articular. La aspirina ademas diluye la sangre, lo cual puede evitar
la formacion de coagulos sanguineos. Si se administra lo suficientemente temprano, un medicamento
denominado gammaglobulina intravenosa puede a veces reducir el riesgo de que se dafien las arterias
coronarias.
Los nifios que no tienen dafio duradero en el corazén o las arterias coronarias tipicamente se
restablecen por completo. Deben ir a un médico que trate nifios con problemas cardiacos (un
cardidlogo pediatra) periédicamente durante alrededor de un afio.
Los nifios con dafio leve en las arterias coronarias deben ir al cardidlogo pediatra periédicamente

durante por lo menos un afo. Después del afo, es posible que el médico quiera que el nifio acuda a
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consulta con una frecuencia que oscila entre 3 y 5 afios para hacerle un chequeo y determinar qué
tanto ejercicio puede hacer sin peligro.

Los nifios con dafio grave en las arterias coronarias deben ir al cardidlogo pediatra en forma periddica
y someterse a estudios de seguimiento, tales como electrocardiografias o ecocardiografias, hasta la
edad de aproximadamente 10 afios. Después, tal vez tengan que volver al médico cada afio a hacerse
una prueba de esfuerzo a fin de evaluar el corazén y determinar qué tanto ejercicio pueden hacer sin
peligro.

También pueden realizarse intervenciones quirurgicas o coronarias percutaneas para tratar los efectos
a largo plazo de la enfermedad de Kawasaki.

Generalmente se admite a los nifios en el hospital durante dos a cinco dias.

El tratamiento incluye gammaglobulina intravenosa (IVIG), que es una infusion a través de la via
intravenosa de su hijo/a y una dosis alta de aspirina cada seis horas.

Esos medicamentos ayudan a disminuir la hinchazén y la inflamacion en los vasos sanguineos. La
IVIG puede disminuir, pero NO eliminar, el riesgo de desarrollar aneurismas de las arterias
coronarias.

La infusion es mas eficaz si se da en los primeros 10 dias de la enfermedad. El riesgo de desarrollar
cambios en las arterias coronarias disminuye de 25 por ciento a menos de 5 por ciento cuando se da
en los primeros 10 dias de la enfermedad.

Después del alta, su hijo/a seguira tomando una dosis alta de aspirina hasta que los signos de la
inflamacion y la fiebre se hayan resuelto.

Generalmente los nifios contindan tomando una dosis baja de aspirina todos los dias durante seis a
ocho semanas mas.

Su hijo/a seguira siendo controlado por un cardi6logo después de que la enfermedad de Kawasaki se
resuelva.

Los padres suelen estar preocupados por el consumo de aspirina en los nifios debido al vinculo entre
el consumo de aspirina y el sindrome de Reye. El sindrome de Reye es un proceso inflamatorio que
ocurre en el cerebro y que se ha vinculado con pacientes que tienen un consumo a largo plazo de
aspirina y tienen varicela o influenza. Algunos médicos sugieren que, si su hijo/a esta tomando
aspirina durante un periodo largo por algun motivo, debe recibir la vacuna contra la gripe para evitar

una infeccion con influenza.
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Si su hijo/a esta tomando aspirina y ha estado expuesto/a o tiene varicela, debe comunicarse
inmediatamente con su médico para que le aconseje qué hacer.

Tratamiento inicial

Pacientes de bajo riesgo

Inmunoglobulina endovenosa: el empleo de IGIV estd avalada por numerosos estudios que
demuestran una disminucion de los dias de fiebre y mejoria del estado general del paciente.
Asimismo, se ha comprobado que reducen la severidad y frecuencia de los aneurismas
coronarios10,11.

* Dosis: 2 g/kg a pasar en 12 horas. Al inicio la infusién debe ser muy lenta y con vigilancia especial
del enfermo. Velocidades de administracion méas elevadas favorecen la aparicion de reacciones
adversas. Si el paciente presenta fallo cardiaco puede considerarse la infusién de 400 mg/kg/dia
durante 4 dias consecutivos.

* Cuando: antes del 10.° dia del proceso o bien si a pesar de llevar mas de 10 dias desde el inicio del
cuadro, muestra una elevacion en los parametros inflamatorios o una alteracion ecocardiografica
sugestiva de EK. Antiinflamatorios no esteroideos: ibuprofeno a dosis de 30-40 mg/kg/dia o &cido
acetilsalicilico (AAS) 30-50 mg/kg/dia cada 6 horas, mientras dure la fiebre.

AAS: 3-5 mg/kg/dia en una sola dosis, una vez ceda la fiebre, por su efecto antiagregante plaquetario.
Se debe tener en cuenta que el ibuprofeno antagoniza el efecto antiagregante del AAS.

Omeprazol: 20 mg/dia por via endovenosa u oral.

Pacientes de alto riesgo

Inmunoglobulinas

AAS

Corticoides

* Metilprednisolona a 30/mg/kg/dia (méximo 1 g) por via intravenosa durante 3 dias, posteriormente
metilprednisolona, prednisolona o prednisona a 2 mg/kg/dia por via oral o intravenosa, con retirada
progresiva segun la evolucion.

» Metilprednisolona a 2 mg/kg/dia por via intravenosa hasta que desaparezca la fiebre y disminuya la
proteina C reactiva, con descenso progresivo posterior.

Omeprazol: 20 mg/dia por via endovenosa u oral.
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Tratamiento en casos de resistencia
Entre un 10-20% de pacientes la fiebre y los sintomas no ceden con solo una dosis. Si después de 36
horas de la primera linea de tratamiento persiste la fiebre se proponen distintas opciones de
tratamiento, entre ellos repetir la dosis de IGIV, administrar nuevos bolos de corticoides, farmacos
inmunosupresores como la ciclosporina o farmacos biolégicos como infliximab o anakinra. Ensayos
clinicos con Infliximab han mostrado que es un farmaco seguro y efectivo para reducir los dias de
fiebre y los sintomas en pacientes resistentes a IGIV, aunque no se han observado diferencias
encuanto al prondstico cardiolégico.

Pacientes de bajo riesgo

2.2 dosis de IGIV
* Metilprednisolona EV
Pacientes alto riesgo
* 2.* dosis de IGIV

* Repetir segunda tanda de metilprednisolona 30/mg/kg/dia (maximo 1 g) por via intravenosa durante
3 dias, con metilprednisolona, prednisolona o prednisona posterior (1 mg/kg/dia por via oral) y
retirada progresiva segun evolucion (normalmente en 21 dias).

* Valorar anadir otros tratamientos:

— Infliximab 6 mg/kg por via endovenosa en una o dos dosis (separadas por una semana).

— Anakinra 2-4 mg/kg/dia subcutaneo durante 2-4 semanas.

— Ciclosporina 4-6 mg/kg/dia durante 5-10 dias.

Tratamiento preventivo de trombosis en caso de presencia de aneurismas

La complicacion mas seria durante la fase aguda de la enfermedad es la trombosis de un aneurisma
coronario. Los factores predisponentes son el aumento de la adhesion plaquetaria, inflamacion y
disfuncion endotelial. Segun el tamafio de los aneurismas se tratara de distinta forma:

* Aneurismas de pequefio tamafio (Z score >2,5 a 8 mm) o de rapido crecimiento: AAS (3-5
mg/kg/dia) + warfarina (INR 2-3). Algunos trabajos16 sugieren que el uso de abciximab en estos
pacientes podria reducir el tamafio de los aneurismas a largo plazo (bolo de 0,25 mg/kg en 30 minutos,
seguido de una infusiéon de 0,125 pg/k/min durante 12 h).

Este tratamiento se debe continuar hasta que los reactantes de fase aguda y el niUmero de plaquetas se

normalicen (habitualmente a las 6-8 semanas). En caso de haberse presentado aneurismas, el
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tratamiento anticoagulante y antiagregante se debe prolongar de forma indefinida (véanse protocolos
especificos en funcion del grado de afectacion).
Complicaciones
Si la enfermedad de Kawasaki no se trata, puede provocar complicaciones graves, como la
inflamacion de los vasos sanguineos. Esto puede ser especialmente peligroso ya que puede afectar a
las arterias coronarias (los vasos sanguineos que suministran sangre al corazon). También se pueden
desarrollar aneurismas.
Un aneurisma es un ensanchamiento que sobresale de la pared de un vaso sanguineo dafiado y
debilitado. Afortunadamente, el tratamiento en los 10 primeros dias de la enfermedad disminuye en
gran medida el riesgo de que se desarrollen aneurismas. Por lo tanto, es de suma importancia que se
realice un diagndstico antes del décimo dia de la enfermedad. El tratamiento debe comenzar tan
pronto como sea posible.
La enfermedad de Kawasaki es una de las principales causas de enfermedad cardiaca adquirida en los
nifios de paises desarrollados. Sin embargo, con tratamiento, solo unos pocos nifios tienen dafos
duraderos.
Las complicaciones cardiacas incluyen las siguientes:

° Inflamacion de los vasos sanguineos, generalmente las arterias coronarias, que

suministran sangre al corazon

° Inflamacion del musculo cardiaco

° Problemas de las valvulas cardiacas
Cualquiera de estas complicaciones puede dafiar el corazon. La inflamacidn de las arterias coronarias
puede provocar el debilitamiento y la dilatacion de la pared arterial (aneurisma). Los aneurismas
aumentan el riesgo de que se produzcan coagulos sanguineos, lo que podria provocar un ataque
cardiaco o causar un sangrado interno que ponga en riesgo la vida.
En un porcentaje muy pequeiio de nifios que tienen problemas en las arterias coronarias, la
enfermedad de Kawasaki puede causar la muerte.
Efecto de la Enfermedad de Kawasaki en el Corazon
La enfermedad de Kawasaki puede afectar el corazon causando las siguientes complicaciones:

° Aneurismas de las arterias coronarias (0 ensanchamiento de las arterias)
° Pérdida en las valvulas (con frecuencia, regurgitacion de la valvula mitral)
° Acumulacion de liquido alrededor del corazén (efusion pericardica)
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La enfermedad de Kawasaki es la principal causa de enfermedad cardiaca adquirida en nifios. En
hasta un 25% de los nifios con enfermedad de Kawasaki, el corazén queda afectado si no se aplica el
tratamiento correcto. Los aneurismas de las arterias coronarias, 10s vasos sanguineos que suministran
oxigeno al corazon, son la complicacion mas importante de la enfermedad de Kawasaki. Con el
tratamiento correcto en el momento oportuno, el riesgo de afectar las arterias coronarias disminuye a
aproximadamente 5%.

En general, si no ocurrieron cambios en las arterias coronarias antes de las seis a ocho semanas
después del comienzo de la enfermedad, el riesgo de que ocurran esos cambios es muy bajo.

Si se desarrolla un aneurisma de las coronarias, la presencia de cambios en las arterias coronarias a
largo plazo depende del tamafio del aneurisma: los cambios en las arterias coronarias se pueden
resolver, mantenerse sin cambios o progresar. Los pacientes con aneurismas grandes corren riesgo de
desarrollar codgulos o estenosis (angostamiento) en las arterias coronarias a medida que los
aneurismas sanan.

Se ha informado que, en la mitad de los pacientes con aneurismas pequefios en las coronarias, 10s
cambios se resuelven durante el primer afio después de la enfermedad. Lamentablemente, los médicos
no pueden predecir qué curso seguira la enfermedad en un paciente.

Debido a la irregularidad en la pared del vaso sanguineo, un aneurisma en una arteria coronaria puede
convertirse en un lugar para un coagulo. Si se forma un coagulo lo suficientemente grande, puede
bloguear el flujo sanguineo, y el tejido cardiaco sufre falta del oxigeno, y en casos poco frecuente
podria ocurrir un ataque cardiaco.

Dependiendo del tamafio y la cantidad de aneurismas coronarios, su hijo/a podria necesitar recibir
medicamentos para evitar los coagulos. Si los aneurismas son pequefios y pocos, el medicamento
generalmente serd solo aspirina una vez al dia. Si los aneurismas son grandes (llamados “aneurismas
gigantes”), se usa un anticoagulante como Coumadin (warfarina/warfarin).

Los nifios con aneurismas coronarios gigantes necesitaran cateterismos cardiacos periddicos para
controlar el tamafio de los vasos sanguineos. Se hacen pruebas de estrés / ejercicio periddicas para
controlar la capacidad del corazon de obtener oxigeno suficiente durante grandes esfuerzos.

Los nifios con aneurismas de las arterias coronarias mas grandes o resultados anormales en las pruebas

de estrés / ejercicio pueden tener limitaciones en determinadas actividades fisicas.
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Seguimiento de Cardiologia

Después del alta, su hijo/a tendra seguimiento de Cardiologia. Al comienzo se vera a su hijo/a a las
dos semanas y a las seis a ocho semanas. En estas visitas repetiremos el ecocardiograma y el
electrocardiograma para controlar las arterias coronarias de su hijo/a. Si a las seis a ocho semanas no
hay evidencia de que el corazon fue afectado, los riesgos cardiacos de su hijo/a son muy bajos.

Si las arterias coronarias no fueron afectadas a las seis a ocho semanas, el equipo de cardiologia vera
a su hijo/a una vez al afio cada pocos afios. Su equipo de cardiologia también puede pedir que se
hagan mas andlisis de sangre, como niveles de colesterol y de triglicéridos.

Valoracion de la gravedad

Valorar la gravedad de la enfermedad al inicio es importante a la hora de escoger el tratamiento. Los
criterios descritos a continuacion se correlacionan con el riesgo de desarrollar aneurismas
coronarios2,9-. Seran considera dos pacientes de alto riesgo los que presenten, al menos, uno de los
siguientes criterios:

» Edad <12 meses.

* Hematocrito <35% o con disminucion progresiva desde el diagndstico.

* Plaquetas <300 000/mm3

* Na <133 mmol/l.

« AST >100 UI/1.

* PCR >200mg/1.

* Albumina <35 g/l.

* Neutrofilos >80%.

« Administracion de IGIV después del 10.° dia de fiebre.

* Presencia de afectacion coronaria al diagndstico (dilatacién o aneurisma, no hiperrefringencia
coronaria).

» Enfermedad de Kawasaki recurrente.

« Shock o presencia de sindrome de activacion macrofagica.

Asistencia de seguimiento:

Es muy importante supervisar atentamente la mejoria de los nifios que tienen enfermedad de
Kawasaki y controlar el desarrollo de aneurismas coronarios. Por lo general, los aneurismas se forman
después de las primeras dos semanas de la enfermedad. Por lo tanto, se debe programar un

ecocardiograma y un control a las 2 semanas y nuevamente entre 6 y 8 semanas despues de la primera
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aparicion de la fiebre. Se necesitaran seguimientos y ecocardiogramas mas frecuentes si se detectan
anomalias en cualquiera de los ecocardiogramas.

Seguimiento a largo plazo:

Los nifios que recibieron tratamiento para la enfermedad de Kawasaki y que no desarrollaron
aneurismas tienen una excelente evolucion a largo plazo. Sin embargo, es importante que tengan un
estilo de vida y sigan una dieta que sean saludables para el corazén. Se deben controlar los niveles de
colesterol cada 5 afios.

Los nifios que si desarrollaron aneurismas coronarios deben permanecer bajo la asistencia de un
cardidlogo pediatrico a medida que crecen, y requeriran asistencia y seguimientos especiales a largo
plazo.

Epidemiologia, etiologia y patogenia

La EK es una vasculitis aguda autolimitada que afecta a vasos de pequefio y mediano calibre. Es la
causa mas comun de enfermedad cardiaca adquirida en nifios en paises desarrollados y la segunda
causa de vasculitis en la infancia, después de la purpura de Schonlein-Henoch. Aungue el proceso
inflamatorio se resuelve espontdneamente en la mayoria de los pacientes, hasta un 25% de los
pacientes no tratados presentan afectacion de las arterias coronarias que se reduce a menos de 5% en
los nifios tratados con inmunoglobulina intravenosa (IGIV) a altas dosis, por un mecanismo aun
desconocido. Se sospecha que un agente infeccioso puede ser el desencadenante de la enfermedad,
pero aun no ha sido identificado el agente causal. La EK es mas prevalente en paises asiaticos,
especialmente en Japdn, donde la incidencia ha ido en aumento hasta situarse en 330/100 000 nifios
menores de 5 afios3; en EE. UU. La incidencia se situa en torno a 25/100 000 nifios menores de 5
afios y en Europa entre 5,4 y 15/100 000 menores de 5 afios. En Espafia se desconoce la incidencia
general pero recientemente se ha descrito una incidencia en Catalufia de 8/100 000 nifios menores de
5 afios5.

El 85% de los casos sucede en menores de 5 afios, con maxima incidencia entre los 18 y 24 meses de
vida. La EK es menos frecuente en menores de 3 meses 0 mayores de 5 afios, siendo en ambos grupos
mayor el riesgo de desarrollo de aneurismas de arterias coronarias.

La proporcién entre varones y mujeres es de 1,5:1. Se ha observado una mayor incidencia en los
meses de invierno y primavera. En poblacién japonesa se ha evidenciado una tasa de recurrencia
familiar del 2,1%, con un riesgo relativo de aproximadamente 10 veces comparado con la poblacion

general; aproximadamente la mitad de los segundos casos en la misma familia se producen dentro de
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los 10 dias de la enfermedad del primer caso. El riesgo de concordancia en gemelos idénticos es aun
maés elevado (hasta del 13%). También existe riesgo aumentado a sufrir EK entre los hijos de padres
que sufrieron EK en la infancia. Aunque los hallazgos clinicos, de laboratorio y las caracteristicas
epidemioldgicas de la enfermedad sugieren un origen o desencadenante infeccioso, a dia de hoy no
se ha podido identificar un agente etioldgico infeccioso unico. Tampoco se ha podido demostrar que
la enfermedad se asocie a la exposicion a farmacos, o que se desarrolle en respuesta a un super
antigeno. Una de las teorias actualmente mas aceptadas sugiere que la enfermedad puede ser causada
por un agente infeccioso que se inhalaria e infectaria células epiteliales bronquiales ciliadas de tamafio
mediano. Estudios recientes, basados en el analisis de las grandes epidemias de EK en Japon, sugieren
que el agente causal podria ser un agente medioambiental transportado por vientos troposféricos.
Paralelamente, la alta incidencia en las comunidades asiaticas y el mayor riesgo entre hermanos de
los casos, sugieren que los factores genéticos del huésped son importantes en la patogénesis de la EK.
Se han publicado algunos estudios de asociacién de genoma completo (GWAS) en EK y se han
identificado varios bioldgicamente implicados en la inflamacion, la respuesta inmunitaria y el estado
cardiovascular Asi, una hipotesis razonablemente abierta, es que la EK esta causada por un agente
infeccioso adn por identificar, que produce enfermedad solo en individuos genéticamente
predispuestos, particularmente asiaticos. Su rareza en los primeros meses de vida y en adultos sugiere
un agente al que estos ultimos son inmunes y del cual los lactantes muy pequefios estan protegidos

por anticuerpos maternos pasivos.

Conclusion

La enfermedad de Kawasaki es la causa principal de las enfermedades cardiacas adquiridas en los
nifios. Esta enfermedad produce inflamacion inflamacién de los vasos sanguineos y puede tener
prondsticos graves. Los signos y sintomas pueden ser fiebre elevada durante varios dias, sarpullidos;
hinchazén de las glandulas del cuello; hinchazon de las manos y los pies; y enrojecimiento de los
0jos, los labios y la lengua.

La enfermedad de Kawasaki puede producir problemas cardiacos como el mal funcionamiento del
corazon. Se debe diagnosticar y tratar de forma precoz, dando prondsticos positivos donde el paciente
puede empezar a sentirse mejor en pocos dias, con una baja posibilidad de tener problemas cardiacos
a largo plazo. La enfermedad de Kawasaki sucede en infantes menores de 5 afios y mayores de 6

meses. La enfermedad es menos frecuente en nifios mayores y adolescentes, pero algunos la contraen.
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No se infecta entre los que conforma la familia, ni de un nifio a otro. Sin embargo, puede afectar a

personas a todas las personas sin excepcion. Si bien no se conoce el origen de la enfermedad de

Kawasaki, se presume que es una respuesta del sistema inmunitario del cuerpo.
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