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Enfermedad de Kawasaki
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Referencia histérica

La primera descripcion de la enfermedad de Kawasaki
(EK) fuerealizadaen Japdn por €l Dr. Tomisaku Kawa-
saki en el afio 1961. Se trataba de un nifio de cuatro
afos, queingresd a Hospital delaCruz Rojaen el sexto
dia de evolucion de la enfermedad, que presentaba fie-
bre, adenopatia cervical, erupcién cuténea, congestion
conjuntival, alteracionesen labiosy boca, ictericia, ane-
mia hemolitica y descamacion. Fue tratado con corti-
coides y antibidticos, siendo dado de altaalos 41 dias
de iniciada la enfermedad. Fue considerada como una
enfermedad de etiologia desconocida, benigna, autoli-
mitada, sin secuelas ®. En el afio 1962, T. Kawasaki
realizd una.comunicacion sobre siete casos clinicos, de-
nomindndolos como “sindrome febril no-escarlatina
con descamacion” y en el afio 1964 comunico 22 casos
clinicos més, denominéndolos como “sindrome muco-
cutdneo ocular” . A pesar de la acumulacién de nue-
VOs casos, muchos clinicos consideraban que no se tra-
tabade unanuevaenfermedad, sino de unapresentacion
atipica del sindrome de Stevens-Johnson. En e afio
1965, € Dr. Noburu Tanaka realiz6 una autopsia a un
nifio queteniael diagndstico de sindrome mucocutaneo
ocular, que habia muerto en forma sibita e inesperada,
descubriendo unatrombosis en unaarteria coronaria®.
Hasta ese momento no se habia correlacionado laenfer-
medad con afectacion de las arterias coronarias, y mu-
chos clinicos negaron laasociacién del sindrome muco-
cutaneo ocular con complicacionescardiacasfatales. La
primera publicacién delaEK fue en el afio 1967 @, en
idioma japonés, por T. Kawasaki, publicada en unare-
vista de alergia, refiriendo 50 casos clinicos y estable-
ciendo los criterios diagnosticos de laenfermedad. Esta
publicacion generd controversias en € ambiente médi-
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€0 japonés, sobretodo en lorelacionado a vinculo dela
enfermedad con la afectacion cardiaca. El Dr. Takgjiro
Yamamoto, en €l afio 1968, publicd una serie de casos
de EK, en donde sobre 23 pacientes, once (48%) presen-
taban anormalidades el ectrocardiogréficas, establecién-
dose que la afectacion cardiaca era un hecho comin en
estaenfermedad ©. Laprimer publicacién enidiomain-
glés de EK fue redizada por T. Kawasaki en € afio
1974, en la revista Pediatrics “, denominandose como
“sindrome mucocutaneo ganglionar”. En el afio 1970 se
establecié por parte de Tanakay colaboradores, a igual
que otros autores japoneses @, el vinculo entre las for-
mas fatales de la poliarteritis nodosa infantil y las for-
mas severas delaEK, considerandolas diferentes mani-
festaciones de unamismaenfermedad, 1o quefuereafir-
mado en el afio 1977 por Landing y Larson ©, manifes-
tando que estas dos enfermedades son indistinguibles
desde el punto de vista andtomo-patol gico.

Las primeras observaciones de la EK en Estados
Unidos de Norteamérica (EE.UU.) fueron realizadas
en ladécadadelos 70 en Hawai, por parte de dosjove-
nes médicos; Marian Melish, especialista en enferme-
dadesinfecciosasy Raquel Hicks, pediatrareumatolo-
ga; aunque no establecieron el vinculo conlaEK hasta
el afio 1973, al ver fotos de pacientes con EK proceden-
tes de Japon, habiéndolos considerado previamente
como casos de fiebre de origen desconocido con reso-
lucién espontanea'”. En el afio 1976 publicaron unase-
rie de pacientes hawaianos con EK, siendo la primera
publicacion de pacientes estadounidenses, la mayoria
de origen asiético ©.

Larazon del reconocimiento simulténeo en Japon y
EE.UU. de esta enfermedad entre los afios 1960 y 1970
continda siendo desconocida, planteandose diferentes
posibilidades
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UnadeélasesquelaEK seaunanuevaenfermedad
gue emergi6 en Japdn diseminandose a occidente atra-
vésde Hawai, en donde laenfermedad preval eciaen ni-
flosasiaticos. OtraaternativaesquelaEK y lapoliarte-
ritis nodosa infantil formen parte de un espectro de una
mismaenfermedad, y quelasformasclinicasmoderadas
delaEK estuvieran enmascaradas entre otras enferme-
dades, como laescarlatina durante la era preantibidtica.
Es probable que la mejoria en €l nivel de la asistencia
meédica, particularmente la utilizacién de antibidticos
parael tratamiento deinfecciones bacterianas producto-
ras de toxinas, redujera el nimero de enfermedades fe-
brilesque cursan con erupcion cutanea, loquellevd are-
conocer alaEK como unaentidad clinica diferente @.
Recientemente seencontrd en Londres, en €l hospital St.
Bartholomew’s, el corazdn conservado de un nifio de
siete afios que murio en el afio 1870 por “ hidropesia por
escarlating”. El corazén presentaba tres aneurismas en
|as arterias coronarias con trombosi s, hallazgos compa-
tibles con EK .

En € afo 1978 se publicaron en EE.UU., por parte del
Centrode Control y Prevencion de Enfermedades, loscri-
terios diagndsticos de la EK, modificando los originales
deT. Kawasaki ©. Despuésdelapublicacion delaefica
ciadelainmunoglobulinadeusointravenoso (1GIV) para
d tratamiento del parpura trombocitopénico idiopatico,
se comenz0 a utilizar en Japdn este régimen terapéutico
paralaEK . En el afio 1988 |laAcademia Americanade
Pediatria (AAP) aprobd € uso de IGIV més &cido acetil-
sdlicilico (AAS) @ y en el afio 1993 la American Heart
Association (AHA) publico los criterios diagnésticos y
guiaterapéuticadelaEK . Mé&s recientemente, se pro-
pusieron nuevos tratamientos con esteroides y agentes
antiinflamatorios para aquellos casos de EK que no res-
ponden al tratamiento clasico ™2,

El primer caso clinico naciona fue publicado en el
afio 1991 ®,

Epidemiologia

La EK afecta primariamente a nifios pequefios y tiene
una considerable variabilidad geogréficay racid. LaEK
es mas frecuente en menores de 4 a5 afios, siendo poco
frecuente por debajo de los tres meses ), aunque puede
presentarse en todas |as edades, desde |la etapa neonatal
™ ala adolescencia . L os varones son més afectados
quelasnifias, con unarelacionde 1,4 a1, Lainciden-
ciadelaEK esvariable segin diferentes paises. En Japén
esde 108 casos por 100.000 nifios menores de cinco afios
de edad *”, siendo e pais de mayor incidencia. En
EE.UU. es de 10 casos por 100.000 nifios menores de
cinco afios de origen no asidico y de 44 casos por
100.000 en los de origen asi&tico . En Chinalainciden-

ciaessimilar alade EE.UU. “*®. En Australialainciden-
cia es de 3,7/100.000 en menores de cinco afios, en las
Idlas Briténicas es de 3,6/100.000 menores de cinco afios
9y en Chile 3/100.000 en menores de cinco afios .

Lamortalidad por EK también esvariable segin dife-
rentes paises. Japon presentalos val ores méas bajos, des-
cendiendo de 1% en 1974 amenos de 0,1% en 1995 7,
en tanto en otros paises esméas elevada. En Inglaterrala
mortalidad es de 3,7% . Estadiferenciaen lamortali-
dad estavinculadaaun mejor reconocimientodelaEK y
por ende aun tratamiento precoz y adecuado, en | os pai-
sesen donde EK esmésfrecuente. Lamortalidad esma:
yor enlosvaronesy enlosmenoresdeun afiodevida®?.

En EE.UU., laEK es mas frecuente en las clases so-
cioeconémicas mediasy altas 2.

A pesar de un mayor conocimiento de EK, la epide-
miologiacontintiaevol ucionando, pues alin se denuncia
endiferentes partesdel mundo €l retardo en el diagndsti-
co y tratamiento. El Centers for Disease Control de
EE.UU. mantiene sdlo unavigilanciapasivadelaenfer-
medad y en general lamedicina occidental no hatenido
la misma reaccion que frente a otros problemas emer-
gentes, probablemente a causa de la diversidad y com-
plejidad de los datos, muchas veces controversiales que
surgen de la experiencia con EK 9.

En los paises en desarrollo, la EK ha sustituido a la
fiebre reumética aguda como la causa més frecuente de
cardiopatia adquirida en los nifios @.

Etiologia

LaetiologiadelaEK contindiasiendo desconacida. Sin
embargo, diversos aspectos clinicos y epidemiol 6gicos
sugieren una etiologia infecciosa. Al ser una enferme-
dad autolimitada, acompafiada de fiebre, exantema,
enantema y adenopatia, sugiere una causa infecciosa.
Esunaenfermedad quetiene un patrén deincidenciaes-
tacional, con mayor predominio durante los meses de
primaveraeinicio del verano, como sucede enlasinfec-
ciones virales. El desarrollo de la EK en epidemias en
diferentes paises, asi como mayor incidenciaen algunas
regiones, es otro factor que sugiere una causa infeccio-
sa. Otro elemento que soporta la etiologiainfecciosa es
laocurrenciade EK en hermanos de individuos afecta-
dos, los que se enferman lamayoriade las veces (54%)
enlosprimeros 10 diasdel caso indice, lo que sugierela
Exposicion a un agente etiol 6gico coman, oponiéndose
a una predisposicion de tipo genético solamente. La
bajafrecuenciade laenfermedad en | actantes pequefios
y en nifiosmayoresy adultos, esconsistente con lahipé-
tesis de que la EK es causada por un agente al cual la
mayoria de los adultos son inmunes y que los lactantes
estan protegidos por anticuerpos maternos. En contrade
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la etiologia infecciosa, esta € hecho de la escasa evi-
denciadequelaEK puedacontagiarse de personaaper-
sona, aunque la mayoria de los individuos podrian pre-
sentar una infeccidn asintométicay solo algunos desa
rrollar sintomas de EK ¥, Durante picos epidémi-
cosdeEK sehatratado de hallar un factor ambiental co-
mun, describiéndose asociacion con determinados lim-
piadores de alfombras, proximidad a lugares con agua
estancada (lagunas, etcétera) y antecedente de una en-
fermedad respiratoria previa, pero ninguno hasido pro-
bado ¥, A pesar de una probable etiologia infecciosa,
no hay evidencia firme para ninglin germen. Se havin-
culado con diferentes virus (parvovirus B19, citomega-
lovirus, virusde Epstein-Barr ®, otros herpesvirus, vi-
rus del sarampion, etcétera), pero no se ha demostrado
laimplicanciacomo agente etiol 6gico de ninguno de és-
tos. También se ha vinculado a la EK con bacterias
(Mycoplasma pneumoniae, Propionibacterium acnes,
Mycobacterium tuberculosis, Yersinia pseudotubercu-
losis, meningococo, etcétera) 2529,
Existeunaconsiderableevidenciaclinicadeunaposi-
blerelacion entre el sindrome de shock toxico (SST) es-
tafilocdecico y estreptocdecico con laEK. El SST pre-
senta fiebre, afectacion eritematosa de las mucosas,
erupcion cutédnea con descamaci 6n, Signos que compar-
teconlaEK. Enformasimilar, lasenfermedades estrep-
tocéeci cas mediadas por toxinas (escarlating) presentan
sintomas comunes con la EK. Ademés de |os sintomas
comunesal SST y laEK, se hapropuesto que ambas en-
tidades comparten la patogenia del superantigeno, ya
gue ambas presentan severos disturbiosinmunol égicos,
lo que se reafirma, ademas, por la respuesta favorable
gue estas dos entidades tienen al tratamiento con IGIV.
Aunque no se ha podido establecer un vinculo definiti-
VO, esta hipétesis es la que més aceptacion presenta ac-

tualmente (1:14.20.23.24.29)

Patologia

La EK es una vasculitis sistémica, que afecta funda-
mentalmente a las arterias de calibre mediano, aunque
también estan afectadas pequefias y grandes arterias,
capilaresy venas. Laafectacion de las arterias corona-
rias esfrecuente, siendo lamaés|lamativayaque puede
producir infarto de miocardio. LaEK fatal esindistin-
guible, desde el punto de vista anatomopatol dgico, de
lapoliarteritis nodosa, por 1o que actual mente se acep-
ta que representan la misma enfermedad. En |la etapa
aguda de la enfermedad se producen cambiosinflama-
torios en varios érganos (miocarditis, pericarditis, val-
vulitis, meningitis aséptica, neumonitis, linfadenopa-
tia, hepatitis), siendo manifestaciones de la presencia
de célulasinflamatorias en lostejidos comprometidos.

En los vasos més afectados, como las arterias corona-
rias, se produceinflamacion delacapamedia, con ede-
may necrosis del misculo liso. Se pierdelaintegridad
de la pared, lo que favorece la dilatacion y formacion
de aneurismas. En etapas més avanzadas puede desa-
rrollarse estenosisy oclusion arterial por trombosis so-
breagregada. Aunque lavasculitis de las arterias coro-
narias es lamas conocida, pueden afectarse otras arte-
riasde grany mediano tamafio con debilitamiento dela
pared y formacion de aneurismasy estenosis. Las mas
comunmente af ectadas son: renales, iliacas, paraovéri-
cas, paratesticulares, mesentéricas, pancredticas, he-
péticas, esplénicasy axilares ®"%9,

Manifestaciones clinicas clasicas es7e02s2s

El diagnostico de EK es clinico. No existe ninglin exa
men ni test de laboratorio especifico.

El diagndstico se basa en € reconocimiento de los
aspectos clinicos, que incluyen:

m fiebre de mas de cinco dias de duracion;

m presencia de cuatro de cinco criterios principales
(afectacion ocular, cambios en labios y boca, erup-
cién cutanea, cambios en las extremidades, adeno-
patia de cuello);

= sinotracausaqueexpliquelaenfermedad (tablal).

L os pacientes que presentan cuatro criterios princi-
pales (incluyendo la fiebre), pueden ser catalogados
como EK, si presentan anomalias coronarias demostra-
bles por ecocardiografia o coronariografia.

La bibliografia de origen japonés considera que si
s0lo sedetectan cuatro delos sintomasclasicos, laenfer-
medad se catal oga como Kawasaki atipico, y s hay tres
sintomas principal es se catal oga como K awasaki sospe-
choso. En Jap6n no se requiere estudio ecocardiografico
pararealizar €l diagnéstico cuando lasintomatologiano
es completa.

Labibliografiade origen estadounidense, entanto, re-
quiere para catalogar como Kawasaki atipico treso me-
nos delos sintomas clasicosy demostrar la presenciade
aneurismas coronarios. El requisito de demostrar ano-
maliascoronarias paracatal ogar un caso de EK comoin-
completo o atipico ha sido cuestionado por algunos au-
tores, yaque se corre el riesgo de no diagnosticar laen-
fermedad en algunos pacientes 92,

En casos de fiebre de menos de cinco dias de dura-
ciony presenciade los otros signos clésicos, puederea
lizarse diagndstico de EK por parte de médicos experi-
mentados en el diagnostico de la enfermedad.

1) Fiebre: |lafiebreesgeneralmenteelevada: 39a40°C,
o mayor. El primer diadelafiebre es considerado €l
primer diadelaenfermedad, aunque algunos pacien-
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2)

3

4)

tespueden presentar uno 0 masdelosotros sintomas
clinicos el diaantesdel inicio de lafiebre. Ladura
cién de la fiebre, en ausencia de tratamiento, es de
unaadossemanas, pero puedeprolongarse hastatres
0 cuatro semanas. Con € tratamiento adecuado
(IGIV y AAS), lafiebreremiteen uno adosdiasdes-
puésdeiniciado €l mismo.

Afectacion ocular: anivel ocular se evidencia una
hiperemiaconjuntival, queescaracteristica. Laafec-
tacion delaconjuntivabulbar esmasevidentequela
de laconjuntiva pal pebral. No se acomparia de exu-
dado, configurando una“ conjuntivitisseca’, aunque
estrictamente no esta afectada la conjuntiva, sino
gue es la presencia de pequefios vasos dilatados la
que determinael enrojecimiento. La hiperemiacon-
juntival esmas débil alrededor del iris, formando un
halo mas claro arededor del mismo. Esfrecuentela
presenciade uveitisanterior, |o que puede detectarse
por lamparade hendidura(figural).

Cambios en labios y boca: |oscambiosenloslabios
se manifiestan por eritema, sequedad, fisurasy san-
grado espontaneo o a minimo tacto (figura2). A ni-
vel delabocase evidenciaeritemadelamucosaoral
y faringea, lengua aframbuesada con papilas promi-
nentes eritematosas (figura 3). No se observan ulce-
raciones, exudados, ni manchas de Koplik. La len-
guaaframbuesadano esespecificadelaEK, y puede
estar presente en otras enfermedades mediadas por
toxinas (enfermedades estreptocdccicas y estafilo-
coccicas). Las ateraciones en ojos y boca determi-
nan unaimagen caracteristicas (figura4).

Erupcién cutanea: |as manifestaciones cuténess pue-
den adoptar varias formas de presentacion. Lo més ca-
racteristico eslapresenciade un rash cuténeo eritema
toso, polimorfo, méculo-papular no especifico (figura
3). Enocasiones se presentaunaerupci on detipo escar-
latiniforme o con manifestaciones smilares d eritema
polimorfo. No se presentan vesiculasni bullas. Enoca
siones pueden presentarse peguefias plstulas, sobre
todo en las zonas de extension. Las|esiones e ementa-
lespueden acompafiarsede pUrpura, |o queespoco fre-
cuente, pero caracteristico. Las manifestaciones cuté-
neas se acentlian con lafiebrey son cambiantes. El eri-
temacuténeo esmasmarcado en el &readd pafia, sen-
do fécilmente confundido con unadermatitis del pafial
o candidiasis (figura 5). Las manifestaciones cutaneas
en e dreaperineal también se presentan en enfermeda-
des estreptocdccicasy estafilococcicas.
Ladescamacion cutanea en lafase agudade la enfer-
medad esta presente sobre todo en € area perined,
afectando € escroto en los varonesy en las nifiaslos
|abios mayores (50%). Estas manifestaciones se ob-
servantanto enlosnifiosque utilizan pafialescomo en

Tabla 1. Criterios diagnosticos de EK

Fiebre de més de 5 dias de duracién.
Cuatro de los siguientes 5 signos:
o Conjuntivitis bilateral no exudativa
o Rash polimorfo
o Cambios en labiosy boca
— Lahiosrojos, secos, fisurados
— Eritemade bocay faringe
o Cambios en extremidades
— Eritemade pamasy plantas
— Edemade manosy pies
— Descamacion manos, pies, periné
o Adenopatia cervica
— Mayor 15 mm, unilateral, Gnica, dolorosa, no supurada
No evidencia de otra enfermedad que explique las
manifestaciones clinicas.

5

6)

los que no los usan. Es frecuente la descamacion pe-
rianal y lapresenciade eritemaanivel del meato uri-
nario.

Cambios en las extremidades: anivel delasextremi-
dades se presenta eritema bilateral de las pamasy de
las plantas (figuras 6 y 7). Se caracteriza por ser inten-
s0, con cambios abruptos, llegando a desaparecer, de-
jando unapiel de caracteristicas normales, para poste-
riormente reaparecer. Seintensificacon lafiebre.
Lasmanosy pies presentan edema, sobre todo a nivel
dd dorso, que no dgja godet. Es un edema “molesto”,
evidencidndose porqued nifio“ no quierepararse’, “no
quiere caminar”, 0 no puede sostener objetos con sus
manos. Esto es debido a dolor determinado por lain-
flamacion de pequefias y medianas articulaciones. La
inflamacién articular puede afectar medianas y gran-
des articulaciones, aunque lo mas frecuente es que
afectealasde pequefio tamafio, evidencidndoseanivel
delasmanos por la presencia de dedos de aspecto fusi-
forme. El dolor aumenta con la movilizacién, y en €
lactante se manifiestapor llanto al movilizarlo.

En |a etapa de convalecencia de laenfermedad, se ob-
sarva descamacion a nivel periungued, que puede
acompafiarse de otras ateraciones en las ufias y desca-
macion en las plantas. Después de uno ados meses de
laenfermedad, pueden desarrollarse surcostransversa-
les en las ufias (lineas de Beau). Esta lineas desapare-
cen cond crecimiento delaufiay en ocasiones se pro-
duce el recambio de ésta

Adenopatia cervical: la adenopatia cervical es el
signo menos frecuente en comparacion con las otras
manifestaciones clinicas. Aunque se considera que
€l tamafio de la adenopatia debe tener como minimo
1,5 cm, cuando esta presente es notoria. Habitual-
mente es unilateral. Puede acompafarse de eritema
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Figura 1. Afectacion ocular en la enfermedad de
Kawasaki

Figura 2. Cambios en los labios en la enfermedad de
Kawasaki

Figura 3. Erupcion polimorfa maculo-papulosa en la
enfermedad de Kawasaki

delapiel, perolaadenopatiano presentafluctuacion,
y ho seobtienepussi espuncionada. En ocasionesse
han asi stido nifios con EK queinicialmente son cata-
logados como portadores de una adenitis de cuello,
debiéndose tener en cuentaala EK en los pacientes
con adenopatiainflamatoriade cuello que no respon-
dealosantibidticosy que no tiene otracausa que la
explique.

Otras manifestaciones clinicas es7e.102324

Unagran variedad de sintomasy signos se presentan en
la EK, aungue no estan incluidos en los criterios diag-
nosticos.

Un signo de gran valor, y que habitualmente esta
presente, es lairritabilidad. Esta es intensa, a dife-
renciade otras enfermedades exantematicas, y sepre-
senta sobre todo en lactantes, |o que frecuentemente
determinalarealizacién de puncién lumbar parades-
cartar meningitis.

Figura 4. Fascies caracteristico de la enfermedad de
Kawasaki

Aproximadamente un cuarto de | os pacientes con EK
tiene meningitis aséptica, con presencia de linfocitos
enel liquido cefal orraquideo, con recuento entre 15-100
elementos/mm?, con valoresde glucosanormal y mode-
rada el evacion delas proteinas. No es necesarialareali-
zacion de puncién lumbar en forma sistemética para el
diagndstico de EK.
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Figura 5. Acentuacion de erupcion cutanea en area del
panal

Un signo de gran valor es la presencia de eritema e
induracion en el sitio de inoculacién de la vacuna
BCG, cuando éstase haaplicado en formareciente (seis
meses a un afo). Este signo esté presente en e 36% de
loscasosy hasido incorporado enlasguiasdiagndsticas
delaEK en Japén @,

Esfrecuentelapresenciade artralgia y de artritis. Se
afectan lasmanos, rodillasy codos, y ocasionalmente ca
deras. La afectacion articular puede estar presente en la
primerasemanade laenfermedad o puede presentarse en
formatardia, en lasegundao tercerasemanade enferme-
dad. Desde que seredliza e tratamiento precoz, estasma-
nifestaciones son menos frecuentes. El liquido sinovid,
enlasartritis precoces presenta el evado recuento de célu-
las (100.000 —300.000 e ementos/mm?®), con predominio
de polimorfonucl eares, en tanto que las de manifestacion
tardia presentan menor celularidad (50.000 elemen-
tos/mm?®), con 50% de polimorfonucl eares.

Se presentan alteraciones anivel hepatico, manifes-
tadaspor elevacionen el valor delastransaminasas, y en
ocasiones se acomparia de ictericia.

Ladistension delavesicula biliar esfrecuente, mani-
festéndose por dolor en hipocondrio derecho. La eco-
grafia evidencia una distension alitidsica. No requiere
tratamiento quirdrgico.

Otrasmanifestaciones menosfrecuentessondiarrea,
neumonitis, otitis media, urteritis con piuria estéril.

En ocasiones |la EK puede presentarse con predomi-
nancia de sintomas de afectacion del sistema nervioso
central, como convulsiones, alteraciones del estado de
conciencia, hemiplgjia, pardisis facial, ataxia, sordera
neurosensorial, infarto cerebral y derrame subdural.
Algunos pacientes con manifestaciones neuroldgicas
pueden quedar con secuelas permanentes %2,

L as manifestaciones cutaneas pueden adoptar formas
clinicas llamativas, como psoriasis guttata, erupciones
verrugosas e hiperqueratosi cas, con eliminacion demol-
des cutaneos de los dedos 3%,

Figura 7. Eritema palmar

Manifestaciones cardiacas es7eio2ses

Las manifestaciones cardiacas son uno de los hechos
mas importantes en la EK.

Dilatacion y aneurismas coronarios

Aproximadamente € 15-25% de los nifios no tratados
desarrollan anomalias coronarias, incluyendo dilata
cion difusay formacion de aneurismas. La dilatacion
coronaria puede detectarse a partir de los 7-10 dias de
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iniciadala enfermedad, pero es entre laterceray cuarta
semana en donde se produce el pico de mayor inciden-
cia (35,36).

Sedefinearteriacoronarianormal comolamedida<?2
DS de un nifio sano con similar superficie corporal.
Ectasia coronariase define como unamedida>2 DSde
un nifio sano con similar superficie corporal, con un dié-
metro maximo de4 mm. Aneurisma coronario sedefine
como una medida entre 4 a8 mm de diametro, y aneu-
risma gigante S midemasde8 mmdediametro (figuras
8y 9) &,

Es fundamental que |la medidade las arterias corona
rias sea realizada por ecocardiografista con amplia ex-
periencia en nifios.

El desarrollo de aneurismas coronarios sevinculacon
€l riesgo de muerte stbita, por trombosis coronariaein-
farto agudo demiocardio. En €l seguimiento alargo pla-
zo de los pacientes con dilataciones coronarias y aneu-
rismas, se evidencio que €l retroceso de las anomalias
coronarias es un hecho frecuente, hasta en 50% de los
casos, y enlosrestantes se evidencié disminucién del ta-
mafio de aneurismas, con 0 Sin estenosis coronaria
(25%), retroceso de aneurismas pero con estenosi s coro-
naria (15%) y en los restantes finas irregularidades de
|os vasos coronarios pero sin estenosis (10%). En segui-
mientos alargo plazo, se estima que 40% de |os pacien-
tes con aneurismas coronarios persistentes y estenosis
coronaria desarrollan infarto de miocardio 2.

Laformamés severade afectacion coronariaesel de-
sarrollo de aneurismas gigantes (=8mm). Estos aneuris-
mas tienen menos probabilidad de retroceder y son fre-
cuentes |las complicaciones (trombosis, ruptura, esteno-
sis). El porcentaje de nifios con EK que desarrollaran
aneurismas gigantes es variable, reportandose valores
de entre 1 a4%, con una mortalidad elevada ©?.

Si seredlizatratamiento con IGIV y AASantesdelos
10 dias deiniciadalaenfermedad, laincidenciade alte-
raciones coronarias disminuye notoriamente, a porcen-
tajes < de 5% “O.

Laafectacion de otras arterias puede ser causade ma-
nifestaciones poco habituales aungque severas, como
gangrena de extremidades por isquemia periférica,
cuando se comprometen | as arterias axilares o isquemia
i ntestino-mesentérica por afectacion de las arterias me-
sentéricas 449,

Infarto agudo de miocardio

Esta vinculado ala presencia de anomalias coronarias.
Su manifestacion clinicaes diferente aladel adulto. La
forma de presentacién es variada, inespecifica, y en
ocasiones de diagndstico dificil: shock, vomitos, dolor
abdominal, palidez, diaforesis, llanto, debilidad. En ni-
fios grandes puede presentarse con dolor torécico. Enla

mayoria se presenta durante €l suefio o el reposo y en
ocasiones es asintomatico. Puede ser causa de muerte
stibita. Las manifestaciones electrocardiogréficas y los
cambios en las enzimas cardiacas son tipicas. Es més
frecuente en la fase subaguda de la enfermedad, mo-
mento de mayor frecuencia de aneurismas coronarios,
pero también se puede presentar en la fase aguda o en
etapas més tardias .

Otras manifestaciones cardiacas

La miocarditis es la manifestacion cardiaca mas fre-
cuente en lafase agudadela EK de compromiso no co-
ronario, presentédndose en hastael 50% delos pacientes.
Se manifiesta por taquicardia desproporcionada a gra-
do defiebre. No esfrecuente que se acompafie deinsufi-
ciencia cardiaca congestiva o shock cardiogénico. Pue-
de acompafiarse de arritmias cardiacas. Los cambios
electrocardiogréficos que pueden evidenciar miocardi-
tis son: prolongacion del espacio PR, alteracionesen el
segmento ST y onda T, y disminucion de voltaje de la
onda R Lapericarditis con derrame pericardico esta
presente en €l 25% de |os casos en lafase aguda. Puede
presentarse compromiso valvular, evidenciado por val-
vulitis, sobre todo insuficienciamitral @.

Lafrecuenciade cadadeuno delossintomasdelaEK
esvariable ® y se exponen en latabla 2.

Fases clinicas de la enfermedad ee7se102s29

El curso delaEK puede ser dividido en tres fases clini-
cas. agudo, sub-agudo y convalecencia (tabla 3).

Lafase agudaduraentre unaados semanas, se carac-
terizapor fiebrey las manifestaciones clasicas de laen-
fermedad. Esen estaetapaque se presentalamiocarditis
y lapericarditis. Laarteritis esti presente, pero raravez
se detectan la presencia de aneurismas por ecocardio-
grefia

La fase subaguda comienza cuando retrocede la fie-
bre, la erupcion cuténea y la adenopatia cervical, pero
puede persistir irritabilidad, anorexia y la hiperemia
conjuntival, condescamacion anivel delosdedosy pies.
Esta fase se prolonga habitual mente hasta cuatro sema-
nasdeiniciadalaenfermedad. Losaneurismasdelasar-
teriascoronariassedesarrollan en estafasey el riesgode
muerte subita es elevado.

L a etapa de convalecencia se prolonga hasta que re-
trocede toda la sintomatol ogiay finaliza cuando se nor-
maliza el valor de la velocidad de eritrosedimentacion
(VES), habitualmente en plazos de 6 a8 semanasdeini-
ciadala enfermedad.
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Figura 8. Aneurismas de arterias coronarias

“Kawasaki atipico”

Desde la perspectiva clinica, la necesidad de reconocer
tempranamente la EK ha permitido definir, cada vez
més, que un niimero importante de casos de laenferme-
dad no reline las caracteristicas clésicas y cerca de un
40% de | os pacientes que desarrollan alteraciones coro-
narias tienen presentaciones atipicas .

Estos nifios presentan fiebre y menos de los cuatro
sintomasrequeridos paradiagnosticar EK. A estoscasos
se les denomina “Kawasaki atipico” o “Kawasaki in-
completo”. Se estimaque al menos 10% de|os casos de
EK son incompletos ®¥. Estos casos son mésfrecuentes
ennifiospequefios, sobretodo | actantes, endondelapro-
babilidad de desarrollar aneurismas coronarios es ma-
yor. El diagndstico en estas situaciones puede ser dificil
y se debe tener un alto indice de sospecha ante nifios de
cortaedad que presentan fiebre prolongadasin unacau-
saevidente, 0 con algunas de las manifestaciones clasi-
casdelaenfermedad. El estudio ecocardiografico puede
ser de gran ayuda, si detectala presencia de aneurismas
coronarios, pero su ausencianoinvalidasospechar laen-
fermedad. Se ha vinculado una mayor incidencia de
aneurismas coronarios en los pacientes con Kawasaki
atipico, probablemente por demoras en €l diagndstico
("2 En revisionesrecientes se hadeterminado que cada
vez se diagnostican con mayor frecuencia casos de EK

Figura 9. Aneurismas de arterias coronarias

gueno cumplen conloscriteriosdiagnésticosclasicos, y
que reciben tratamiento con IGIV mas AAS. Esta con-
ductapareceestar justificada, yaqueesperar aredlizar el
diagnéstico de EK sobrelabasedeloscriteriosdiagnts-
ticos clasicos, determinaria mayor incidencia de desa-
rrollo de aneurismas coronarios, a excluir a los nifios
que se presentan con sintomas incompletos “®. El reco-
nocimiento y tratamiento temprano de la enfermedad
son vitales para prevenir las complicaciones cardiacas
“7) | os pacientes con Kawasaki atipico presentan las
mismas alteraciones de laboratorio que los que se pre-
sentan con laformaclasicay completa.

Del andlisis de | os datos epidemiol 6gicos mundiales,
surge, ademés, la preocupacién sobre € retardo en la
formulacion del diagnosticoy del tratamiento en los ni-
fiosmayoresdecinco afiosy, en especial, enlosmayores

de 10 afios ®.

Diagndstico diferencial

El diagndstico diferencial se plantea con enfermedades
febriles que cursan con erupcién cutanea: escarlatina,
sindrome de piel escaldada, sindrome de shock toxico,
sindrome de Stevens-Johnson, reaccién a drogas, artri-
tis reumatoidea juvenil, infecciones virales (adenovi-
rus), sarampion, leptospirosis, infeccion por ricketsias.
Habitual mente estas entidades pueden diferenciarse por
medio de laclinica

Lainfeccionviral por adenovirus puede tener presen-
tacion clinica similar a EK. La deteccion de antigenos
virales por medio de tests rdpidos (inmunofluorescen-
cia) en aspirado nasof aringeo de secreciones puede ayu-
dar al diagnéstico “®.

Cuando se plantea diagndstico diferencial con escar-
latina, el aislamiento de estreptococo betahemolitico de
grupo A (EBHGA) en el exudado faringeo puede ayudar
al diagnostico. Se debe tener en cuenta que 20-25% de
los nifios pueden ser portadores de EBHGA, por lo que
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Tabla 2. Incidencia de sintomas en la EK

Sintomas Porcentaje

Conjuntivitis 94%

Rash 92%
Cambios en labiosy boca

« Labiosrojos, secos, fisurados 70%
« Lengua aframbuesada 71%
« Eritemade bocay faringe 70%
Cambios en las extremidades

« Eritemade pamasy plantas 80%
« Edemademanosy pies 67%
« Descamacion de manosy pies 29%

Adenopatia cervical 42%

algunos nifios con EK pueden tener cultivos positivos
por este organismo. Como |os pacientes con escarlatina
tienen unarapidamejoriacuando setratan con antibi6ti-
cos, sepuedediferenciar estasentidadesenfunciondela
respuesta clinicarépida, luego de 24 a48 horasdetrata-
miento @.

La presentacion de un paciente en laemergencia con
“ojorojo”, fiebre prolongaday erupcion cutanea, puede
ser debidaadiferentes causas “®. Tener en cuentalasdi-
ferentes etiol ogias puede ayudar a diagnostico en casos
dificiles. El andlisis ocular con lampara de hendidura
puede evidenciar uveitis anterior (tabla4).

En los nifios mayores de cinco afios y adolescentes
puede equivocarse d diagndstico, por no tener en mente
alaEK en este grupo etario 49,

En casos de EK que no responden a tratamiento con
IGIV, debe tenerse en cuenta la poliarteritis nodosa in-
fantil, artritis reumatoidea juvenil deinicio sistémicoy
enfermedades malignas como el linfoma ©°.

Laboratorio

Los hallazgos de laboratorio en EK no son especificos
de la enfermedad, pero presentan caracteristicas parti-
culares.

En lafase agudadelaenfermedad, existe aumento de
los gl ébul os blancos con predominio de neutréfilos con
desviacion aizquierdadelaformulaleucocitaria. Puede
presentarse eosinofilia, hasta en un tercio de los casos
®Y_ Laleucopeniano sepresentaenlaEK y su presencia
debe hacer dudar del diagnéstico ”. Esfrecuentelaane-
mia normociticay normocrémica. Se havinculado con

aumento de lesiones coronarias, sobretodo si esintensa
@3, El recuento plaguetario esnormal enlafaseagudade
EK, presentdndose trombocitosis en la fase sub-aguda
(segunda a tercera semana), elemento caracteristico de
laEK, convaloreselevados, dehastal millon/dl. Lapre-
sencia de plaguetopenia en la fase aguda se asocia con
mayor incidencia de lesiones coronarias e infarto de
miocardio. Es una manifestacion poco frecuente, invo-
candose un mecanismo autoinmune ya que responde al
tratamiento con IGIV ©®2. LaVESy laPCR estéan eleva-
dasen lafase aguday pueden persistir valores elevados
durante cuatro a seis semanas. La persistencia de VES
elevada después que la fiebre ha desaparecido puede
ayudar adistinguir laEK de otrasenfermedadesfebriles
acompafiadas de erupcion cuténea “°.

LaevolucidndelosvaloresdelaVESy PCR no nece-
sariamente van juntas, ya que elevaciones modestas de
la VES pueden acompafiarse de valores muy elevados
delaPCR 2.

En etapas precoces de EK existe hipercoagul abilidad
asociadaaun aumento del “turnover” plaguetarioy ade-
plecion del sistema fibrinolitico 2.

En el examen deorinase detectapiuriaestéril. Lascé-
lulasseoriginan enlauretrapor |o queno son detectadas
si laorinaserecoge delavejigapor cateterismo vesical.
No son detectadas por lastirillas reactivas de uso habi-
tual .

A nivel del liquido cefalorraguideo se detectaen 1/3
delos pacientes con EK alos que selesrealizo puncién
lumbar, pleocitosis con predominio de monocul eares.
No esfrecuente la hipoglucorraquia ni aumento de pro-
tefnas 3.

Esfrecuenteel aumento en el valor delastransamina-
sasenlafase aguda, que pueden adoptar un perfil detipo
colestético conaumento delasbhilirrubinas. LaGGT esta
elevadaen 2/3 deloscasos. Lapresenciade hipoal bumi-
nemia se vinculaamal pronéstico @Y.

Son frecuentes las alteraciones inmunologicas. En
las etapas iniciales existe disminucion de IgG, y en la
fase subaguda aumento en valoresde 1gG, IgM, IgA e
IgE (723

En laevaluacién de un paciente con EK con dificul-
tades paracatalogarlo comotal, esfrecuentelarealiza-
cion de otros exdmenes para descartar otros diagnosti-
cos: hemocultivos, AEL O, exudado faringeo, perfil de
autoinmunidad (anticuerpos antinucleares, factor reu-
matoideo, anticuerpos ANCA), serologia para bacte-
riasy virus.

Laevaluacion cardiol 6gicarequiereradiografiadeto-
rax, ECGy ecocardiografia. Ladosificacion detroponi-
na en la fase aguda de EK, puede indicar presencia de
miocarditis ¥, aunque no es un hecho consistente >
por lo que no es de uso rutinario.
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Tabla 3. Fases clinicas de la EK.

Fase Caracteristicas

Duracion

Aguda, febril Fiebre més otras manifestaciones agudas
Miocarditis

Pericarditis

1 -2 semanas

Subaguda Resolucion de lafiebre
Descamacion de dedos
Acrteritis coronaria
Aneurismas

Riesgo de muerte stibita

Posible persistencia de hiperemia conjuntival eirritabilidad

Hasta dia 30 de la enfermedad

Convalecencia

Resolucion de todos | os signos de la enfermedad

6-8 semanas de inicio de la enfermedad

Tabla 4. Diagnostico diferencial de ojo rojo,
fiebre prolongada y erupcion cutanea
1. Enfermedad de Kawasaki*.
2. Enfermedades estreptociccicas y estafilocdccicas mediadas
por toxinas (escarlatina, sindrome de shock téxico).
3. Infeccién por adenovirusy otros (enterovirus, sarampion*).
4. Reaccion adrogasy sindrome de Stevens-Johnson*.
5. Leptospirosis*.
6. Infeccion por Yersinia pseudotuberculosis.
7. Infeccion por rickettsias.
8. Sindromede Reiter*.
9. Enfermedad inflamatoriaintestinal*.
10. Enfermedad post-infecciosa mediada por complejos* (por
ejempl o post-meningococcemia).
11. Sarcoidosis*.
12. Lupuseritematoso sistémico*.
13. Bechet*.
* Uveltis anterior.

Es un error conceptual esperar signos de laboratorio
como condicionante del diagnéstico ©°.

Tratamiento .14.17:2324.4045)

El tratamiento estandar de EK serealiza con dtasdosis
delGIV y AAS.

Inmunoglobulina de uso intravenoso (IGIV)

LaadministraciéndelGIV 2 gr/kg eninfusion de 12 ho-
ras, antes del 10° dia de iniciada la enfermedad, reduce
laincidenciade aneurismas coronarios de 20% amenos
de 4%. Produce unarapidadefervescenciadelafiebrey
| os sintomas asociados con rapida normalizacion de los
valores de los reactantes de fase aguda, y ademas mejo-
ralafuncién miocérdica. En los pacientes con falla car-
diaca aguda puede ser necesaria la administracion en
forma més lenta para evitar sobrecarga de volumen.

Acido acetilsalicilico (AAS)

El AAS se inicia con dosis elevadas, de 80-100
mg/kg/dia divididos en 4 dosis diarias, buscando un
efecto antiinflamatorio, que se mantiene hasta por lo
menos pasados 3-4 dias de apirexia (algunos autores re-
comiendan mantener estadosishastael dial4deinicia
dalaenfermedad). Esta es la dosis recomendada por la
AAPy laAHA.

En Japdn se utilizan dosis mas bagjas de AAS (30-50
mg/kg/dia).

Posteriormente se continta con dosis menor, 3-5
mg/kg/dia en unatomadiaria, buscando un efecto anti-
plaquetario y antitrombdtico, que se mantendra como
minimo seis semanas. Si se detectan anomal ias corona-
rias se mantiene € tratamiento profilactico con AAS,
hasta que se resuelva el problema

En EK estaalteradalafarmacocinéticadel AAS, con
disminucién de la absorcién y aumento del clearence,
por lo que es dificil mantener rangos de salicilemia en
valores terapéuticos. Habitualmente el tratamiento con
AASen EK no determinamayor riesgo deintoxicacion,
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Tabla 5. Seguimiento a largo plazo del paciente con EK

Nivel de riesgo

Tratamiento
farmacolégico

Actividad fisica

Seguimiento y test
diagnéstico

Tests invasivos

Nivel |. Sin ateraciones
en arterias coronarias en
ningiin momento de la
enfermedad

Ninguno después delas 6
a8 semanasiniciaes

Sin restricciones después
delas 6 a8 semanas
inicidles

Ninguno después del
primer afio, salvo que se
sospeche enfermedad
cardiaca

No recomendado

Nivel I1. Ectasia coronaria
transitoria que retrocede
durante lafase aguda

Ninguno después delas 6
a8 semanasiniciales

Sin restricciones después
delas 6 a8 semanas
iniciales

Ninguno después del
primer afio, salvo que se
sospeche enfermedad
cardiaca. EI médico puede
elegir controlar al paciente
cada3 a5 afios

No recomendado

Nivel 111. Aneurisma
coronario solitario
pequefio a mediano

3-5mg/kg/diade AAS,
hasta que laanomalia se
resuelva

Paralos pacientesen la
primera décadade lavida,
sin restricciones después
delas 6 a8 semanas
iniciales. Paralos
pacientes en la segunda
década, laactividad fisica
debe ser guiada a través de
tests de estrés todos los
afos.

L as competencias atléticas
con contacto y
entrenamiento de
resistencia, deben
desaconsgjarse

Seguimiento anual con
ecocardiogrmay/o
electrocardiogramaen la
primera décadade lavida

Angiografia, si lostestsde
estrés o la ecocardiografia
sugiere estenosis

Nivel 1V. Uno o mas
aneurismas coronarios
gigantes, o multiples
aneurismas pequefios 0
medianos sin obstruccion

3-5mg/kg/diade AASen
forma continuay/o
warfarina

Paralos pacientesen la
primera década de lavida,
sin restricciones después
delas 6 a8 semanas
iniciales. Paralos
pacientes en la segunda
décadalas
recomendaciones son
guiadas por los tests de
estrés. Los deportes
enérgicos deben ser
desaconsgjados
fuertemente. Si los tests de
estrés descartan isquemia,
pueden realizarse deportes
recreativos sin contacto

Seguimiento anual con
ecocardiografiay/o ECG
y/o radiografia de torax
y/o ECG adicional cada 6
meses. Para |os pacientes
en laprimeradécadade la
vidalos tests de estrés
farmacol 6gicos deben ser
considerados

Angiografiasi los tests de
estrés o laecocardiografia
sugiere estenosis. La
cateterizacion selectiva
puede realizarse en
algunas circunstancias

Nivel V. Obstruccién de
arteriacoronaria

3-5mg/kg/diade AASen
forma continuay/o
warfarina. El uso de
blogueadores de los
canales de calcio debe
considerarse parareducir
el consumo de oxigeno

L os deportes de contacto,
los gjercicios isométricos
y € entrenamiento con
pesas deben evitarse. Otras
actividades se guiaran por
resultados de tests de
estrés o scan de perfusion

Ecocardiogramay ECG
cada 6 meses, Holter anual
y test de estrés

Angiografia recomendada
para algunos pacientes
para ayudar a seleccionar
opciones terapéuticas.
Reiterar angiografia ante
nuevaisquemiao
acentuacion deisquemia
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pero es recomendable monitorizar 10s niveles séricos,
sobre todo cuando se utilizan dosis elevadas.

EnlospacientesenlosquesedemorG el inicio del tra-
tamiento mas alladel décimo diadelaenfermedad, esta
indicado €l tratamiento con IGIV s persisten febrileso
presentan signos de actividad de la enfermedad, ya que
hay mayor posibilidad de desarrollar aneurismas coro-
narios. Si el paciente se presenta con més de 10 dias de
evolucion, con varios dias de apirexia 'y descamacion,
no esta indicada la administracion de IGIV, ya que no
hay datos que sugieran la eficacia en esta situacion, ya
gue lalGIV no previene la enfermedad coronaria des-
pués de la fase aguda de la enfermedad cuando la res-
puesta inflamatoria ha disminuido.

S seredlizad diagndstico deEK enformaprecoz, antes
del quinto diadeiniciadalaenfermedad, estajustificado €
tratamiento con 1GIV, yaque se hadeterminado quemeo-
rael prondstico alargo plazo de secuelas coronariasy dis-
minucién deladuracion delos sintomas %", Otros auto-
res no han confirmado estos resultados, incluso informan
mayor incidencia de lesiones coronarias cuando seredliza
tratamiento temprano (tercer dia), con lalimitante que no
utilizan €l régimen de 2 g/lkg de IGIV sino que utilizan €
régimen de400 mg/kg/diaen tresacuatro dias (€l régimen
de 2 g/lkg no esté aprobado en Japdn en forma sistemética
por razones econémicas, aunque ha demostrado ser supe-
rior que & de dosis menores) ®®).

En los pacientes que no cumplen con los criterios clési-
cos, “Kawasaki atipico” o “Kawasaki incompleto”, no
deberetrasarse e tratamiento ™. El médico actuante debe
gercer sumgor juicio clinico paraidentificar y tratar alos
pacientes con EK que no cumplen con losrequisitos clési-
cos de caso definitivo, parareducir laincidencia de com-
plicaciones cardiacas y no cefiirse estrictamente alos pla-
zos establecidos. El requisito defiebre de cinco diaso més
no debe entenderse literalmente. Lamencion de T. Kawa:
saki de’5 diaso mésfue hechaen otro contexto, end quee
sarampi6n era un problema diagndstico diferencial ©®.

Falla de tratamiento

No todos|os pacientes con EK responden a tratamiento
inicial con IGIV y persisten febriles después de su ad-
ministracién o reiteran fiebre y otros sintomas de laen-
fermedad en los primeros dos dias luego de un periodo
de apirexia. Se estima que 10% a 30% de los pacientes
no responden a tratamiento inicial con IGIV. El trata-
miento 6ptimo de estos pacientes no esta definitivamen-
te establecido, pero actualmente existe consenso en rei-
terar lalGIV en caso defalladetratamiento. En algunas
series de pacientes se han reguerido reiterar dos a tres
veces lasinfusiones de IGIV (5969,

Corticoides

Muchos clinicos proponen, en caso de fala de trata-
miento, asociar alalGIV e uso de corticoides. Aungue
las referencias iniciales sobre los corticoides vincula-
ban su uso a mayor incidencia de lesiones coronarias,
actualmente se plantea utilizarlos en aguell os pacientes
gue no responden a la primera o segunda infusion de
IGIV, obteniéndose resultados favorables. Se utiliza
metil prednisolona a dosis de 30 mg/kg/dia durante tres
diag (115964

En casos seleccionados de pacientes que no respon-
den a estos regimenes terapéuticos, se han utilizado in-
munosupresores como laciclosporina %%, Comuni-
cacionesrecientes, que hacen hincapié en el mecanismo
lesional anivel arterial mediado por radicales libres de
oxigeno, proponen el uso de sustancias antioxidantes
(alfa-tocoferoal, acido ascorbico), en caso de no respues-
taal tratamiento inicial ®. Mé&s estudios se necesitan
paraeste grupo de pacientes con lafinalidad de estable-
cer protocol os de tratamiento ampliamente probados.

Si se desarrollan aneurismas coronarios debe conti-
nuarse el tratamiento con AAS en tanto éstos persistan.
Algunos autores proponen sustituir el AAS o agregar un
antiagregante plaguetario como el dipiridamol a dosis
de 2-3 mg/kg dos a tres veces por dia.

Si se desarrollainfarto agudo de miocardio, es nece-
sario realizar tratamiento trombolitico.

En caso de gangrenade extremidades, esnecesario un
tratamiento complejo: mejora de la funcién cardiaca
(inotrépicos), vasodilatadores (nitroprusiato, prosta-
glandinas, blogueo caudal) parael vasoespasmoy agen-
tes antitrombdticos (heparina, warfarina, estreptoquina
s, dipiridamol, AAS a bgjas dosis), con necesidad de
participacion de equipo multidisciplinario (cardiélogo,
cirujano vascular, cirujano plastico, intensivista) para
evitar amputaciones.

Factores de riesgo

Actuamente se otorga gran importancia ala deteccién de
factores de riesgo que pronostiquen falla de tratamiento o
mayor incidencia de lesiones coronarias, para de estama-
nera estar més vigilantes en este grupo de pacientes.

Loshallazgosdelaboratorio traducen laintensidad de
la respuesta inflamatoria. Los valores elevados de leu-
cocitos con predominio de neutrdfil os (menos de 68%),
€l descenso en el valor de la hemoglobina (més de 10
g/dl), la hipoalbuminemia, la plaguetopenia, aumento
deenzimashepdticas, sobretodo L DH mayor a590 Ul/I,
valoreselevados de laPCR y VES, persistenciade leu-
cocitosis elevada después de IGIV, presencia de factor
estimulante de colonias de granul ocitos, se han vincula-
do con mal prondstico.
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El scoredeHaradase utilizaparapredecir lesionesenlas
arterias coronarias en pacientes con EK, s presentad me-
noscuatro delossiguientessieteelementos: 1) leucocitosis
mayor a 12.000 dementosmm?®, 2) recuento plaguetario
menor de 35 x 10* dementosmm?®, 3) PCR elevada, 4) he-
matocrito menor a 35%, 5) ablminamenor a3,5 g/dl, 6)
edad mayor de 12 meses'y 7) sexo masculino ™.

Otro factor de riesgo de desarrollar |esiones corona-
riaseslarecurrenciadelaenfermedad. Lafrecuenciade
casos recurrentes es de 3% %73,

Manejo después de la fase aguda

Si @ paciente tiene una respuesta favorable al trata-
miento con IGIV + AAS, habitualmente se produce re-
mision delos sintomas en 24 horas. Debe mantenersela
internacion durante 24-48 horas después de lograda la
apirexia. Los controles clinicos deben redlizarse en for-
ma semanal durante la fase subaguday de convalecen-
cia. Es necesario reiterar un ecocardiograma a las 2-3
semanas del inicio de laenfermedad, que debe reiterar-
se alas 6-8 semanas, s € estudio previo fue normal.
Debe realizarse ecocardiograma a afio de la enferme-
dad, y si éste es normal no se recomienda realizar nue-
vos estudios. Los examenes de laboratorio (hemogra
ma, VES, PCR) se repiten en los mismos plazos.

Cuando los valores de los reactantes de inflamacion
se normalizan (habitualmente alas 6-8 semanas) y s €
ecocardiograma no demuestra alteraciones coronarias,
se suspende la administracion de AAS.

L os plazos sefialados paralos control es pueden adap-
tarse asituaciones particulares, en funcion de la presen-
ciade factores de riesgo previamente establecidos.

Laadministracion devacunas con virusvivos atenua
dos (sarampi6n, rubéola, paperas, varicela) debe pospo-
nerseentre6all mesesdespuésdehaber recibidoIGIV,
yaque éstapuedeimpedir el desarrollo de unarespuesta
inmune adecuada.

En caso de exposicion al virus de varicela en un pa
cientecon EK quenotuvolaenfermedady queestareci-
biendo AAS, debe considerarse la suspension de AAS,
por riesgo de desarrollar sindrome de Reye. En este caso
puede sustituirse el AAS por dipiridamol.

También debe considerarse la administracion de va-
cunaantigripal alos pacientes que permanecen en trata-
miento crénico con AAS, parareducir €l riesgo de sin-
drome de Reye.

Los nifios que presentan anomalias coronarias deben
controlarse con cardidlogo pediatra, quien decidiralafre-
cuenciade laredlizacion de estudios (ECG, ecocardiogra
ma, estudios dinamicos, coronariografia), necesidad de
tratamiento anticoagulante y tratamientos quirdrgicos.

Si no sedetectan anomalias coronariasen lafase aguda
0 subaguda de la enfermedad, no hay evidenciafirme de
alteraciones vasculares a largo plazo y los pacientes no
presentan mayor mortalidad que € resto de la poblacion
(%) aunque actual mente este concepto esta en revision.

Se ha establecido que los pacientes que padecieron
EK presentan alteraciones electrocardiogréficas con
mayor frecuencia (tres veces) que la poblacion control
(™) alteracionesisquémicas silentes cuando se estudian
con test de stress con dobutamina ® o perfiles|ipidicos
alterados con potencial riesgo de aterosclerosis. Mases-
tudios se requieren para sacar conclusiones definitivas.

Manejo a largo plazo

El mangjo alargo plazo delos pacientes con EK depende
del grado de afectacion delasarterias coronariasy seresli-
za en base a la estratificacion por grupos segiin € riesgo
relativo de isquemia miocardica. La AHA propone € es-
quemade seguimiento que seveen latabla5"". El segui-
miento por especiadistasrequiere @ acceso atecnologiade
estudio avanzada como: ergometria de esfuerzo, tests de
estrés farmacol dgicos (dobutamina, dipiridamol, adenosi-
na) para nifios pequefios que no pueden redizar esfuerzo
fisico en bicicletao enlacinta, estudios radioisotopicos de
perfusién miocardica, valoracion con ecocardiografia de
lamotilided regiona delapared ventricular, utilizacion de
resonancia nuclear magnética, etcétera.

Key words: MUCOCUTANEOUS LYMPH NODE
SYNDROME
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