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RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki es una patologia aguda de etiologia
desconocida; caracterizada por fiebre de mas de cinco dias, exantema
polimorfo, inyeccién conjuntival, edema, linfoadenopatia cervical,
eritema y descamacion de a orofaringe, en ninos menores de cuatro
anos.

Se presenta el caso de paciente masculino de 20 meses de edad
con cuadro clinico compuesto por fiebre, exantema polimorfo de los
extremos distales de los miembros inferiores con progresion central,
asociado a prurito, inyeccion conjuntival y edema en manos y pies.

El tratamiento consistid en la aplicacion de inmunoglobulina G
intravenosa; a pesar de ello, persistié la fiebre por 48 horas mas
y presencia de vasculitis, por lo que se le administra una segunda
dosis con buenos resultados. Los hallazgos ecocardiograficos y
radiograficos se analizaron sin revelar mayores complicaciones.

Palabras claves: Enfermedad de Kawasaki, sindrome linfomu-
cocutaneo, vasculitis

ABSTRACT

Kawasaki disease is an acute pathology with an unknown etiology:
characterized by fever of five days or more, polymorphous exanthema,
congestion of the ocular conjunctivae, reddening of the lips and oral
cavity, in children less than four years.

We present a case study of a 20 month old patient with the following
clinic characteristics: fever, rash of the distal extremities with central
progression, associated pruritus, congestion of the ocular conjunctivae
and edema in hands and feet.

Treatment consisted on the application of intravenous gammaglobulin
to which fever persisted 48 hours later with vasculitis, reason why
a second application is administrated with the expected results.
The echocardiograph and radiograph findings didn't reveal further
complications.

Keywords: Kawasaki disease, mucocutaneous lymph node syndrome,
vasculitis

INTRODUCCION

a Enfermedad de Kawasaki (EK) afecta ni-
I nos menores de cuatro afos principalmente

a asiaticos.’ En Panama tiene predominio
en los meses de agosto, septiembre, diciembre y
enero. Es inusual e inespecifica, por lo que su de-
teccion temprana depende de criterios diagnosticos
como: fiebre de aproximadamente seis dias, inyec-
cion conjuntival no purulenta, exantema polimorfo,
eritema, descamacion o sequedad en labio, lengua
aframbuesada, mucosa faringea eritematosa y
linfadenopatias cervicales.? Sus complicaciones
y secuelas varian entre: aneurisma gigante de la
aorta, riesgos de trombosis y estenosis coronaria,
infarto del miocardio y muerte subita, por ello la
importancia de un diagnéstico temprano.?# El tra-
tamiento combinado de aspirina a altas dosis y ga-
mmaglobulina intravenosa precoz, ha conseguido
disminuir la incidencia de la patologia coronaria.®
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Enfermedad actual

Paciente masculino de 20 meses de edad es refe-
rido del Hospital Cecilio A. Castillero al Hospital de
Especialidades Pediatricas, por presentar fiebre no
cuantificada sin predominio horario, no tratada, con
una evolucion de mas o menos seis dias. Progresa
a un exantema polimorfo acompafiado de prurito,
primero en ambas extremidades y luego en tronco.
Se observo inyeccion conjuntival. Presenté edema
en manos y pies, de progresion ascendente hasta
llegar a cara, era inalterable a cambios de posicién
y actividad fisica. La madre no refiere cambios en
las diuresis. Desarroll6, también, eritema peribu-
cal y lingual (lengua de frambuesa). Durante este
tiempo el nifio se tornd irritable. La madre refiere
que el nifo se quejaba de dolor en todo el cuerpo
en especial en el abdomen.

Antecedentes perinatales
Producto nimero uno de una madre de 30 afos G1
PO AO C1, luego de un embarazo de 39 semanas.
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Foto N° 1. En esta fotografia se puede apreciar el exantema
polimorfo en rostro, tronco y extremidad superior.
Al ingreso del paciente.

-

Foto N° 3. Se observan las lesiones orales: labios secos
y eritematosos. Se insinta la lengua afram-
buesada.

La madre niega patologias, tabaquismo, estilismo
0 uso de drogas durante la gestacion. Paciente
macrosémico al nacimiento por lo que se le practicé
cesarea a la madre, APGAR 9/9, peso6 3 750 g, la
talla fue de 49 cm y el perimetro cefalico de 35 cm.
La estadia en el hospital fue de dos dias y se le dio
egreso junto a su madre.

Desarrollo neurologico apropiado; lactancia mater-
na exclusiva hasta los dos meses y medio, luego
de los cuales se inicié formula hasta la actualidad.
Ablactacion a los cuatro meses. Integracion a la
dieta familiar a partir del primer afo.

Se puede apreciar levemente la inyeccion
conjuntival.

Foto N° 2.

Esta foto fue tomada al segundo diaintrahospitalario.
Se puede observar la descamacion franca de los

labios.

Foto N° 4.

Antecedentes personales patolégicos

La madre niega hospitalizaciones previas, traumatis-
mos o antecedentes quirurgicos. Esquema de vacu-
nacion completo hasta la actualidad. (Tabla N°1)
Bronquitis en tres ocasiones.

Dermatitis atépica a la edad de 11 meses asociado
al consumo de alimentos con colorantes, el cual
fue tratado con Elidel® y Clorotrimetrén® recetado
por |a pediatra.

Antecedentes Heredo Familiares
No hay historia de enfermedades familiares,
mentales, inmunoldgicas, hematologicas, alergias
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Tabla 1: Esquema de vacunacion del paciente al ingresc hospitalario.

Inmunizaciones R.N. ) by
D.P.T. 3/3/04
Polio 24/12/03 3/3/04

Sarampion 27/9/04

M.M.R. 12/4/05
Bc.G. 24/12/03
Hepatitis B 22/12/03

Fuente: expediente clinico del paciente

degenerativas, endocrinas, neurolégicas o malfor-
maciones congénitas.

Examen Fisico:

Presién arterial: 90/60 mm Hg
Frecuencia respiratoria: 35 cpm
Peso: 10,1 Kg

Temperatura: 37.9° C
Frecuencia cardiaca: 130 Ipm
Talla: 82 cm.

Adecuaciones antropométricas:
P/E: 86 % PIT: 89 %

Generalidades: Se evalu6 lactante mayor desnutri-
do leve el cual se encontraba alerta, llorando, poco
cooperador y muy irritable. Edad aparente acorde
para la edad cronologica.

Cabeza: normocéfalo, no se palpé cicatrices, ni
heridas.

Ojos: se encontré leve inyeccion conjuntival y ligera
descamacion en el borde del parpado superior.

QOidos: adecuada implantacion de las orejas, con-
ducto auditivo externo permeable y sin secrecio-
nes.

Boca: labios rojos, secos y edematosos, eritema
orofaringeo, lengua aframbuesada.

Nariz: tabique central, sin ningun tipo de secre-
cion.

Cuello: cilindrico, con adenopatia palpable de mas
o menos 1 cm. del lado lateral izquierdo, superficial,
movil.

Térax: simétrico, sin tiraje ni retracciones.

2% 3*. 1 ref.
18/5/04
18/5/04 4/8/04 12/4/05

Corazén: ruidos cardiaco ritmicos sin soplo ni
galope.

Pulmones: campos pulmonares despejados con
buena entrada y salida de aire.

Abdomen: distendido y resistencia a la palpacion,
ruidos hidroaéreos presentes.

Extremidades: miembros superiores e inferiores si-
métricos, sin deformidades aparentes. Se observo
presencia de edema en manos y en pies.

Examen genital: genitales integros, no se palparon
testiculos en bolsa escrotal. No se palpé ninglin
tipo de alteracion.

Musculo esquelético: buena fuerza muscular en
extremidades.

Piel y mucosas: un exantema polimorfo pruriginoso,
ademas de una piel seca en todo el cuerpo con
predominio en las extremidades.

Sist. Nervioso: sin signos meningeos, Glasglow
15/15, reflejos normales y sensibildad normal.

Examenes de laboratorio

Serologia:

Virus Ebstein Baar negativo Inmunoglobulina M
negativo Inmunoglobulina G

Quimica sanguinea tabla N° 2
Biometria hematica completa tabla N° 3

Radiografia PA de térax: sin hallazgos patolégi-
cos.
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Tabla 2. Quimica sanguinea.

Dia prehospitalario

AST / GOT 603 U/L
ALT / GDT 23 UL
Fosfatasa alcalina 170 U/L

Valores normales’

35 140 U/L
6 50 U/L
145 420 U/L

* Nicholson J, Pesce, M. Laboratory Medicine, Drug Therapy, and Reference Tables. En: Nelson W, Behrman R, Kliegman, Arvin
A, eds. Nelson Textbook of Pediatrics. 17va ed. Estados Unidos: McGraw-Hill; 2004. p. 2398.

Fuente: expediente clinico del paciente
Tabla 3. Biometria hematica completa.

Pre-ingreso

Cuenta de globulos rojos m/pl
Hematocrio % 33.1
Hemoglobina g/dl 11,39
Volumen corpuscular medio fL
Leucocitos K/ul
Velocidad de eritrosedimentacion
mm/h
Plaguetas mm?® 173

Al ingreso 4to dia Valores
intrahospitalario normales*

3,88 3,66 3,7-5,3
30,8 29,1 28-42
10,8 9,94 9-14
794 79,5 70-86
14.4 8,48 6-17
53 60 0-10

180 304 140-400

* Nicholson J, Pesce, M. Reference Ranges for Laboratory Tests and Procedures. En: Nelson W, Behrman R, Kliegman, Arvin
A. Nelson Textbook of Pediatrics. 17va ed. Estados Unidos: McGraw-Hill; 2004. p. 2398.

Fuente: expediente clinico del paciente

interconsultas Pertinentes

Reumatologia: Paciente presento fiebre de mas de
cinco dias, exantema general, inyeccion conjuntival
no purulenta, labios rojos y fisurados, edema en
manos Yy pies, por lo que cumple con los criterios
de Kawasaki. Al momento del examen se encontrd
decaido con fiebre y persistencia de exantema,
dolor abdominal. Se consideré administrar una
segunda dosis de inmunoglobulina G intravenosa
para pasar en ocho horas (dia de ingreso) debido
a la persistencia de datos de vasculitis.

Cardiologia: No se auscultaron soplos. Ecocardio-
grama: coronarias y aorta normales.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Enfermedad de Kawasaki: vasculitis febril mul-
tisistémica caracterizada por fiebre prolongada,
exantema polimorfo, hiperemia conjuntival, afecta-
cion oral, adenitis cervical y alteracion periférica de
las extremidades. ® El proceso afecta a menores de
cinco anos preferentemente entre el ano y dos afos
de edad.” El paciente se encuentra dentro del rango
de edad y presenta el cuadro clinico completo.

Sarampion: en esta enfermedad hay participacion
respiratoria con fuerte tos, manchas de Koplik,
exantema que evoluciona tipicamente en forma
descendente, fotofobia, neutropenia; la ausencia
de estos sintomas en el paciente, permitieron des-
cartar esta patologia. 8

Reacciones a farmacos: algunas de sus manifes-
taciones son edema periorbitario, lesiones orales y
velocidad de eritrosedimentacion baja; los cuales
no se presentaban en este paciente. Por otro lado,
en la historia no hubo referencia de que el paciente
estuviese recibiendo algun tratamiento médico. ®

Sindrome de shock téxico: se descarté debido
a la ausencia de hipotension, dafo renal, eleva-
cion de la concentracion de creatininfosfocinasa y
principalmente, porque no se encontré un foco de
infeccion estafilococica. 8

Escarlatina: al igual que la enfermedad de
Kawasaki produce conjuntivitis, y enrojecimientos
de manos y labios; difiere, debido a que causa farin-
goamigdalitis, sintoma que se encontraba ausente
en el paciente. Su tratamiento también es distinto,
ya que responde facilmente a la penicilina. 2
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Artritis reumatoide juvenil: el paciente no pre-
sentd linfadenopatias, hepatoesplenomegalia y
exantema de color asalmonado evanescente, o
que permitié descartar la enfermedad. ®

DIAGNOSTICO

1. Enfermedad de Kawasaki completa
2. Lactante mayor desnutrido leve.

TRATAMIENTO

Inmunoglobulina dos gramos por kilo de peso en
dosis Unica, intravenosa en infusion lenta. (dia
preingreso y dia del ingreso)

Acido acetil salicilico 100 mg via oral cada seis
horas (desde el dia prehospitalario hasta el sexto
dia intrahospitalario).

Acetaminofén seis cc via oral prn.

Clorfenidramina 2 tab. VO cada 12 horas (desde el
primer dia hasta el sexto intrahospitalario).

REVISION BIBLIOGRAFICA
Resenfa histérica

La primera descripcion de la enfermedad de
Kawasaki (EK) fue realizada en Japon por el Dr. To-
misaku Kawasaki en el ano 1961. Fue considerada
como una enfermedad de etiologia desconocida,
benigna, autolimitada, sin secuelas.'

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis mul-
tisistémica aguda, autolimitada, febril, que afecta
casi exclusivamente a lactantes y ninos menores
de cuatro anos de edad.®

Aparece en todo el mundo y en todos los grupos ét-
nicos. La incidencia de la enfermedad de Kawasaki
en los nifios asiaticos es considerablemente mayor
que en otros grupos raciales. La enfermedad afecta
sobre todo a los nifios pequefos; el 80 % de los
pacientes son menores de cuatro afos y soélo se
conocen casos excepcionales en adolescentes y
adultos.®

Etiologia

Continta siendo desconocida. Diversos aspectos
clinicos y epidemiolégicos sugieren una etiologia
infecciosa, aun sin evidencia para ningun patoge-
no. Entre los posibles vinculados estan: citomega-
lovirus, virus de Epstein Barr, herpes virus, virus
del sarampioén.

También se ha vinculado la EK con bacterias tales
como Mycoplasma pneumoniae, Mycobacterium
tuberculosis, meningococo." Existe una posible
relacion entre el sindrome de shock toxico (SST)
estafilocéccico y estreptocodccico con la EK. Ade-
mas de los sintomas comunes al SST y la EK, se
ha propuesto que ambas entidades comparten la
patogenia del superantigeno, aunque no se ha podi-
do establecer un vinculo definitivo. Esta hipbtesis es
la que presenta més aceptacion actualmente, '

La lesién propia de la enfermedad es una vasculitis
sistémica que inicia como respuesta a un estimulo
inflamatorio desconocido, se desarrolla un aumento
de la permeabilidad vascular con infiltrados de célu-
las inflamatorias en la pared del vaso. La produccion
posterior de citoquinas y enzimas proteoliticas por
las células pro-inflamatorias en la capa muscular
origina la destruccion de ésta; hay crecimiento de
la intima como respuesta, dilatandose el vaso y for-
mandose aneurismas arteriales. El engrosamiento
de la intima es la principal caracteristica tardia de
la lesion vascular aneurismatica, independiente de
la formacién o no de trombos. Existen aneurismas
coronarios en el primer mes de la enfermedad y
graves estenosis a partir del dia 40.8

El diagnodstico de EK se basa en el reconocimiento
de los criterios clinicos:

1) Fiebre: la fiebre es generalmente elevada: 39
a 40° C, o mayor.®

2) Afectacion ocular: hiperemia conjuntival, siendo
mas evidente la bulbar. No se acompafa de
exudado, configurando una conjuntivitis seca. Es
frecuente la presencia de uveitis anterior. Lo que
puede detectarse por lampara de hendidura.®

3) Cambios en labios y boca: eritema, sequedad,
fisuras y sangrado espontaneo. Eritema de la
mucosa oral y faringea, lengua aframbuesada
con papilas prominentes y eritematosas. No se
observan ulceraciones, exudados, ni manchas
de Koplik.™

4) Manifestaciones cutédneas pueden adoptar
varias formas de presentaciéon. Lo mas carac-
teristico es la presencia de erupcion cutanea
eritematosa, polimorfa, maculo-papular no
especifico, sin vesiculas. En ocasiones pueden
presentarse pequefias pustulas, sobre todo en
las zonas de extension. Las lesiones elementa-
les pueden acompanarse de purpura, lo que es
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poco frecuente, pero caracteristico. Las mani-
festaciones cutaneas se acenttan con la fiebre,
es decir, desaparecen para luego aparecer de
nuevo."

5) Cambios en las extremidades: se presenta
eritema bilateral de las palmas y de las plan-
tas asociado a edema, sobre todo a nivel del
dorso. Dolor por la inflamacion de pequenas y
medianas articulaciones asociado a aumento
con la movilizacion.™ '

6) En la etapa de convalecencia se observa
descamacion a nivel periungueal, que puede
acompanarse de lineas de Beau y descamacion
en las plantas. 8

7) Adenopatia cervical: es el signo menos fre-
cuente en comparacién con las otras mani-
festaciones clinicas. Aunque se considera que
el tamafo de la adenopatia debe tener como
minimo 1,5 cm. Habitualmente es unilateral. No
se obtiene pus si es puncionada.'®

Los pacientes que presentan cuatro criterios mayo-
res (incluyendo la fiebre), pueden ser catalogados
como EK, pueden presentan anomalias coronarias
demostrables por ecocardiografia o coronariogra-
fia.” Tabla N° 4

Tabla 4: Criterio Diagnoéstico para la Enfermedad de
Kawasaki.

Fiebre de al menos 5 dias de duracion mas los siguientes
sintomas:

Inyeccién conjuntival bilateral

Exantema polimorfo

Cambios en cavidad oral y labios
Linfadenopatia cervical (>1.5 cm)
Cambios en las extremidades:

Eritema en manos y pies

Edema en manos y pies

Descamacion

Otras enfermedades deben ser excluidas

EK incompleta puede ser diagnostica con dos de estos criterios,
sin otros diagndsticos y laboratorios que apoyen inflamacion
severa 0 aneurisma coronario.
Fuente: Tizard EJ. Complications of Kawasaki disease.
Curr Pediar. 2005; 15(1): 62-8

La bibliografia japonesa considera que si sélo se
detectan cuatro de los sintomas clasicos, la en-
fermedad se cataloga como Kawasaki atipico, y
si hay tres sintomas principales se cataloga como
Kawasaki sospechoso.” En tanto que la bibliogra-

fia estadounidense, requiere para catalogar como
Kawasaki atipico maximo tres de los sintomas cla-
sicos y demostrar la presencia 0 no de aneurismas
coronarios. '

Los hallazgos de laboratorio no son especificos
para la enfermedad, pero presentan caracteristicas
particulares. Existe aumento de globulos blancos,
eosinofilia, anemia normocitica y normocrémica.
Trombocitosis en la fase sub-aguda (segunda a
tercera semana), en el elemento caracteristico de
la EK. La leucopenia no se presenta en la EKy su
presencia debe hacer dudar del diagnodstico. La
velocidad de eritrosedimentacién y la proteina C
reactiva, estan elevadas en la fase aguda y pueden
persistir valores elevados durante cuatro a seis se-
manas lo que la distingue de otras enfermedades
con manifestaciones cutaneas. En el urinalisis se
detecta piuria estéril. En un tercio de los pacientes
con EK se encuentra pleocitosis en el liquido ce-
falorraquideo. No es frecuente la hipoglucorraquia
ni aumento de proteinas en el liquido cefalorra-
quideo. Es frecuente el aumento en el valor de
las transaminasas en la fase aguda, que pueden
adoptar un perfil de tipo colestatico con aumento de
las bilirrubinas. La presencia de hipoalbuminemia
se vincula a mal prondstico. Son frecuentes las
alteraciones inmunologicas. En las etapas iniciales
existe disminucion de Inmunoglobulina G, y en la
fase subaguda aumento en valores de Inmunoglo-
bulina G, Inmunoglobulina M, Inmunoglobulina A e
Inmunoglobulina E. '®

El tratamiento consiste en administrar inmunoglo-
bulina de uso intravenoso (IGIV). La administracion
de IGIV 2 g/kg en infusion de 12 horas, antes del
décimo dia de iniciada la enfermedad, reduce la
incidencia de aneurismas coronarios de 20 % a
menos de 4 %. Produce una rapida disminucion
de la fiebre y los sintomas asociados, con rapida
normalizacion de los valores de los reactantes
de fase aguda, y mejora la funcion miocardica.'
Puede tener que darse una segunda dosis, en
especial en aquellos que se les haya administrado
tempranamente.’

Acido acetilsalicilico (AAS): Se inicia con dosis
elevadas, de 80-100 mg/kg/dia divididos en cuatro
dosis diarias, buscando un efecto antiinflamatorio,
hasta por lo menos pasados tres a cuatro dias de
apirexia. Posteriormente, se continla con dosis
menores 3-5 mg/kg/dia en una toma diaria, bus-
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cando un efecto antiplaquetario y antitrombético,
que se mantendra como minimo seis semanas.
Si se detectan anomalias coronarias se mantiene
el tratamiento profilactico con AAS, hasta que se
resuelva el problema.®?# Tabla N° 5

Tabla 5: Tratamiento de la Enfermedad de Kawasaki.

Tratamiento de la Enfermedad de Kawasaki y alternativas:

Gammaglobulina intravenosa (IGIV) 2g/kg dosis Unica durante
12 horas

Aspirina 30 — 50 mg/kg/dia en 4 dosis

Aspirina 3 — 5 mg/kg/dia (terapia antiplaquetaria) por 6 — 8
semanas

Si la fiebre persiste después de las 48 horas discutir con
experto

Posibles intervenciones incluyen:

Segunda dosis de IGIV 2 g/kg y hasta tercera dosis de ser
necesario o;

Metilprednisolona 30 mg/kg/dia por tres dias o prednisolona
2 mg/kg/dia via oral y basado en la mejoria de las marifesta-
ciones clinicas e inflamatorias

En algunos casos se ha reportado el uso de ciclosporinas,
anticuerpos monoclonales y TNF alfa.

Fuente: compilacion de referencias. '#2'
CONCLUSIONES

Lo esencial en el diagnostico de el paciente aqui
descrito, es la presentacion de los sintomas y
signos mencionados anteriormente. Presentd los
cinco criterios para el diagnostico de Enfermedad
de Kawasaki completa. Fue palpable linfoadeno-
patia cervical unilateral y dias después, desarrollé
descamacion en espalda y tronco. En cuanto a
los examenes de laboratorio, aunque inespeci-
ficos, describen leucocitosis inicial, aumento de
la velocidad de eritrosedimentacion y leucocituria
aséptica. La imagenologia no revel6 las complica-
ciones observadas en algunos casos de Kawasaki,
seguramente por el tratamiento temprano con Inmu-
noglobulina G, aunque fue necesario la aplicacién
de dos dosis de inmunoglobulina G intravenosa
debido a la persistencia de la vasculitis.
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