Enfermedad de Kawasaki
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Concepto

Enfermedad multisistémica, con vasculitis de
pequefios y medianos vasos propia de lactan-
tes y nifios pequefios (80% de casos en meno-
res de 5 afios). Muy frecuente en Japdn y
Corea del Sur.

Etiologia

Desconocida. Existen datos a favor de una
etiologia infecciosa, presumiblemente por c.
pneumoniae, aunque por ahora no se ha aisla-
do el agente causal, aunque muchos han sido
incriminados.

Patogenia

Desconocida. Se cree que un agente no pre-
cisado, por ahora, origina una disfuncion
inmunoldgica en sujetos genéticamente pre-
dispuestos. Se considera que la enfermedad de
kawasaki (EK) esta mediada por superantige-
nos y que el agente causal produce la activa-
cioén del sistema inmune y el aumento de cito-
cinas circulantes.

Clinica
La EK se caracteriza por:

— fiebre de més de 5 dias de evolucion, junto
a

— inyeccién conjuntival bilateral, no exuda-
tiva,
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— lesiones orofaringeas con eritema oral y/o
fisuras de labios y/o lengua "aframbuesada”,

— edema o eritema de manos y pies,
— exantema polimorfo,

— adenopatia cervical de 3 1,5 cm de dia-
metro, a menudo unilateral.

Existen también formas "incompletas” o "ati-
picas" de EK en la que no estan presentes
todas las manifestaciones, pero que deben ser
reconocidas y tratadas.

En la EK se pueden observar otras manifesta-
ciones tales como: irritabilidad (muy caracte-
ristica y frecuente), cambios de humor, artral-
gias, artritis, meningitis aséptica, neumonitis,
uveitis, disuria, piuria estéril, otitis, hepatitis,
aumento de las transaminasas, hidrops de la
vesicula biliar, hidrocele, miositis, exantema
petequial, afectacion cardiaca y del SNC.

Examen clinico

— Fiebre elevada, que no cede, con una
duracidén de 1-2 semanas.

— Exantema polimorfo, morbiliforme, con-
fluyente, no vesiculoso, en practicamente
todos los casos.

— Inyeccidn conjuntival bilateral, no exuda-
tiva (96% de casos).

— Lesiones orales con eritema, fisura y for-
macion de costras en labios. Eritema difu-
so orofaringeo o lengua "aframbuesada”, o
combinacion de estas lesiones mucosas.



Protocolos diagnosticos y terapéuticos en pediatria

— Eritema con induracién en palmas y plan-
tas. La induracion de la planta de los pies
produce "malestar" a la bipedestacion.
Descamacidn periungueal y a otros niveles
sobre todo perineal en grandes y peque-
fias laminas. Surcos transversos a lo largo
de las ufias de los dedos (lineas de Beau)
gue aparecen a los 2-3 meses de inicio del
cuadro.

Adenopatia cervical, unilateral, no supu-
rativa (75-80% casos).

Meningitis aséptica con moderada pleoci-
tosis.

Pancarditis durante la fase aguda con
ritmo de galope, taquicardia, soplos por
insuficiencia mitral o adrtica.

Manifestaciones digestivas con diarrea,
dolor abdominal, hepatomegalia, hidrops
vesicula biliar, esplenomegalia, ictericia.

Disuria por uretritis con piuria estéril.

Artralgias/artritis (30% de casos) de
pequefias y grandes articulaciones, de 2-3
semanas de duracion y posteriormente se
resuelven sin dejar secuela.

La irritabilidad es un signo muy frecuente
(100% de casos). Su ausencia después de
la 12 semana de enfermedad nos debe
hacer dudar del diagnoéstico de EK.

Examenes complementarios

— No hay un dato biol6gico patogoménico-
de EK.

— Durante la fase aguda se encuentra leuco-
citosis >20.000 en el 50% de los casos y
>30.000 en el 15% de los casos. VSG ace-
lerada, frecuentemente >100 mm (12
hora). Plaquetas normales inicialmente y
después de la 22 semana de enfermedad
suben a 1-2 millones/mm?®. Proteina C
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reactiva positiva. Hipoalbuminemia con
aumento de alfa-2-globulina. Aumento
de SGOT, SGPT, fosfatasa alcalina y bili-
rrubina. Piuria estéril con ligera proteinu-
ria y microhematuria. Pleocitosis modera-
da en LCR. Cultivos negativos. Posibles
signos de anemia hemolitica. En caso de
signos de insuficiencia renal (aumento de
urea o creatinina) debemos pensar mas en
un sindrome de shock toxico que en una EK.

El ecocardiograma en la fase aguda puede
mostrar alteraciones (disminucion de la
fraccion de eyeccion y aneurismas a partir
de la 12 semana y sobre todo a las 3-4
semanas).

Diagndstico

Se basa en criterios clinicos. Se requiere el
sindrome febril y 4 de los 5 criterios referidos
en la clinica, o 4 criterios con aneurisma
coronario por ecocardiografia bidimensional.
(tabla I).

Diganostico diferencial
Se puede plantear con:

— Sarampién: valorar vacunacion previa,
manchas de Kdplick, etc.

— Escarlatina: se debe a infeccidn por estrep-
tococo grupo B productor de toxina eri-
trégena, y cursa con aumento del titulo de
ASLO.

— S. de Stevens-Johnson. y S. de Lyell: pre-
domina el cuadro cutaneo y mucoso.

— S. del shock tdxico: suele asociarse con
tampones menstruales, heridas, etc., en
pacientes mayores. Cursa con manifesta-
ciones neuroldgicas, hipotension y fallo
multiorganico.
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TABLA I. Criterios diagndsticos

1. FIEBRE (100%)

2. INYECCION CONJUNTIVAL (85%)

3. ADENOPATIA (70%)

4. EXANTEMA (80%)

5. ALT. LABIOS - MUCOSA ORAL (90%)

6. ALT. EXTREMIDADES (70%)

Duracion 3 5 dias

Bilateral, no supurativa

Cervical, aguda no purulenta > 1,5 cm
Poliformo, no vesiculocostroso

Labios secos, enrojecidos, fisurados
Eritema difuso orofaringeo
Lengua aframbuesada

Estadio inicial: eritema palmoplantar
Edema indurado de manos y pies

Estadio de convalecencia: descamacion de los
pulpejos de los dedos

Diagnostico:

Se requiere el sindrome febril y 4 de los 5 criterios referidos en la clinica o
4 criterios con aneurisma coronario por ecocardiografia bidimensional. En las
alteraciones (5) y (6), uno cualquiera de los tres hallazgos es suficiente para
establecer el criterio. Segin CDC. USA. MMWR (1985).

— Colagenosis: artritis cronica juvenil, lupus
eritematoso diseminado, fiebre reumatica.

— Mononucleosis infecciosa y sindromes
mononucleosicos.

— Reacciones medicamentosas. Enfermedad
del suero.

— Otras infecciones: rickettsiosis, leptospi-
rosis.

Evolucion

En la EK se pueden establecer 3 fases o esta-
dios:

a) Fase aguda febril (1-2 semanas). Se carac-
teriza por fiebre, inyeccion conjuntival,
lesiones orofaringeas, eritema indurado de
manos y pies, exantema, adenopatia cervi-
cal, irritabilidad, anorexia, meningitis
aséptica, diarrea, hepatitis.
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b) Fase subaguda. En ésta cede la fiebre, el
exantema y la adenopatia, aunque persista
la inyeccion conjuntival y la irritabilidad.
Se inicia la descamacion furfurécea peri-
neal y en dedos en laminas, junto con
artritis/artralgias. En esta fase pueden
observarse infartos de miocardio o iniciar-
se las lesiones de aneurismas coronarios.
En esta fase también se evidencia trombo-
citosis.

Fase de convalecencia. Las manifestaciones
clinicas desaparecen y los reactantes de
fase aguda y el resto de las alteraciones de
laboratorio se normalizan. Los aneurismas
pueden resolverse o persistir y dejar una
disfuncién cardiaca o presentar infartos de
miocardio.

©)

El sexo varén, la edad inferior a 1 afio, un
sindrome febril de mas de 16 dias de duracion
0 que recurre después de 2 dias sin fiebre,
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anemia, hipoalbuminemia, leucocitosis
>30.000/ mm?, trombocitosis elevada, VSG
>100 mm/ 12 hora o de >30 dias de duracion,
cardiomegalia, arritmias y aneurismas a otros
niveles (axilas, popliteos, etc.) son factores de
riesgo coronario en la EK.

Tratamiento (ver figura 1)

— Aspirina. Dosis inicial 80-100 mg/kg/dia
en 3-4 dosis, durante 2 semanas o hasta 48
horas después de que el paciente quede
afebril. Seguidamente se pasa a 5
mg/kg/dia durante 6-8 semanas mas o hasta
que la cifra de plaquetas se normalice. Si
hay anomalias de las arterias coronaria, a la
Aspirina se afadird dipiridamol a 3-5
mg/kg/dia por su efecto vasodilatador.
Aspirina y dipiridamol se administraran
durante 1 afio o hasta la resolucion del
aneurisma coronario.

IGIV. Se administrarda gammaglobulina
intravenosa (IGIV) a razon de 2 g/kg, en
dosis Unica, lentamente (duracién de la
infusién; 10 horas). La IGIV es eficaz en
los 10 primeros dias de la enfermedad. Los
pacientes que no mejoran o0 que tengan
una recaida recibirdn otra dosis de IGIV.
Como efectos secundarios, la IGIV puede
provocar insuficiencia cardiaca por
aumento de volemia y meningitis asépti-
ca. Los corticoides estdn contraindicados en
el tratamiento de la EK. Sin embargo en
pacientes que no responden bien a la
IGIV se ha propuesto la administracion de
bolus de metilprednisolona a altas dosis 30
mg/kg por via i.v., durante 2-3 horas aso-
ciados a ciclosporina A. No obstante esta
alternativa no debe considerarse definiti-
va y seran necesarios ulteriores estudios
para confirmar la indicacion de los este-
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roides en los casos de EK resistentes a la
IGIV.

El paciente debe guardar reposo en cama
durante las 2-3 primeras semanas de enferme-
dad 6 72 horas después de ceder la fiebre por
el riesgo de infarto de miocardio en la fase
aguda.

El diagnéstico precoz y el tratamiento urgen-
te y correcto impiden las lesiones cardiacas de
la EK, la cual constituye en los paises desarro-
llados la principal causa de cardiopatia adqui-
rida una vez superada la fiebre reumatica.

Informacion a los padres

La EK es una enfermedad cuya causa se des-
conoce por el momento, aunque hay datos
gue sugieren que se trata de una enfermedad
infecciosa, sin embargo no es contagiosa ya
que no se transmite de persona a persona.

Se afectan los vasos sanguineos de pequefio y
medio calibre probablemente por una reac-
cién del sistema inmunitario.

No hay ninguna prueba de laboratorio que sea
especifica de la EK, por lo que el diagnéstico
se basa en la clinica. El tratamiento consiste
basicamente en la administracion de Aspirina
y gammablobulina intravenosa (IGIV). A
veces la IGIV puede dar problemas de cefalea,
meningitis aséptica, etc.

El mayor riesgo de la EK es que puede produ-
cir complicaciones cardiovasculares graves,
por lo que el pediatra decidird cuanto debe
durar el tratamiento con Aspirina y qué con-
troles ecocardiograficos se deben practicar
después del diagnéstico.

Es necesario un diagnostico precoz y un trata-
miento correcto de la EK a fin de evitar secue-
las cardiacas.
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FIEBRE, EXANTEMA, ALTERACIONES DE MUCOSAS (ORAL-LABIOS)
INYECCION CONJUNTIVAL, ADENOPATIAS, IRRITABILIDAD

.

Descartar: infeccion estreptocdcica, estafilococica, sarampion,
Stevens-Johnson, rickettsiosis, etc.

— '

NO E. de Kawasaki Posible E. de Kawasaki

'

IGIV 2 g/kg (dosis Unica)
Aspirina 80-100 mg/kg/dia (2 semanas)

/

Ecocardiograma Ecocardiograma
normal anormal

Desaparicion fiebre, bajar dosis
Aspirina 3-5 mg/kg/dia

~ R

Repetir Eco a las Repetir Eco semanalmente hasta
6 semanas fase convalecencia
l gigantes
Suspender l
Aspirina Considerar afiadir agentes

antiplaquetarios (dipiridamol,
prostaciclina)

Convalecencia
Repetir Eco mensualmente durante

6 meses hasta la resolucion

Considerar angiografia y continuar
con Aspirina a dosis baja

Figura 1. Algoritmo para el seguimiento de la enfermedad de Kawasaki, segiin Nadel S. y cols (1993).
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