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RESUMEN

La Enfermedad de Kawasaki, es un padecimiento descrito desde 1961, actualmente constituye la
primera causa de enfermedad cardiaca adquirida en nifos, sobrepasando a la fiebre reumatica. En
México, el primer caso fue descrito en 1977, a través de los afios, ha incrementado el niumero de
casos reportados a nivel mundial, nacional y en el Hospital del Nifio DIF Hidalgo, esto secundario

al conocimiento del cuadro clinico y diagnéstico. (17.23)

El tratamiento se enfoca a limitar las manifestaciones cardiovasculares secundarias, la
administracion de Gammaglobulina intravenosa en los primeros 10 dias de la enfermedad, ha
demostrado disminuir la incidencia de afeccion cardiaca y por tanto la mortalidad en pacientes con
diagnostico de Enfermedad de Kawasaki. De acuerdo a la estadistica mundial, las manifestaciones
cardiovasculares secundarias son del 20 al 30% sin tratamiento con gammaglobulina intravenosa,
reduciéndose al 5% al recibir éste tratamiento. En México, existe un reporte de 36% de
manifestaciones cardiovasculares secundarias a Enfermedad de Kawasaki, en pacientes que no
han recibido tratamiento oportuno, disminuyendo hasta un 19% en pacientes con tratamiento

oportuno.(2.41)

El nimero de pacientes con diagnéstico de Enfermedad de Kawasaki en el Hospital del Nifio DIF,
Hidalgo, en un periodo de 5 afios, de enero del 2011 a diciembre del 2015 es de 81 pacientes; de
éstos la incidencia de manifestaciones cardiovasculares detectadas por ecocardiograma es de 15
pacientes, representando un 18% del total de pacientes con éste diagnéstico El Hospital del Nifo
DIF presenta una incidencia superior a la mundial ya reportada, sin embargo muy similar a la

reportada en la estadistica nacional. ®**?
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INTRODUCCION

La Enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica, que actualmente es la principal causa de

cardiopatia adquirida, sobrepasando incluso a la fiebre reumatica.

El Hospital del Nifno DIF, Hidalgo recibe un aproximado de 16 pacientes con cuadro clinico
compatible con Enfermedad de Kawasaki por afio, ante el riesgo conocido de presentar lesiones
coronarias u otras manifestaciones cardiovasculares, se realiza a todos los pacientes un

ecocardiograma, y con controles de los mismos, por el servicio de cardiologia.

Hasta el momento, a pesar del incremento en la incidencia de éste diagnostico y sus
complicaciones cardiovasculares no contamos con un estudio estadistico que documente la
incidencia de pacientes con Enfermedad de Kawasaki, que hayan desarrollado alteraciones a este

nivel, detectadas por ecocardiograma en el Hospital del Nifio DIF.

De acuerdo a lo anterior, desarrollamos el presente estudio en funcién de la siguiente pregunta de
investigacion: ;Cual es la incidencia de manifestaciones cardiovasculares secundarias a
Enfermedad de Kawasaki documentadas por ecocardiograma, en pacientes diagnosticados en un

periodo de 5 afios, de enero del 2011 a diciembre del 2015, en el Hospital del Nifio DIF, Hidalgo?

Infiriendo que incidencia de manifestaciones cardiovasculares secundarias a Enfermedad de
Kawasaki detectadas por ecocardiograma es del 20%, siendo la lesidn coronaria la mas comun, en
pacientes con éste diagndstico que han recibido tratamiento en el Hospital del Nifio DIF, Hidalgo;

en el periodo de enero del 2011 a diciembre del 2015.

Tras la realizacién de ésta investigacion se determinara el impacto del tratamiento oportuno, asi
como la necesidad de utilizar tratamientos de segunda linea en éstos pacientes, permitiendo
establecer un comparativo entre nuestros resultados y los reportados en la literatura nacional y

mundial.



ENFERMEDAD DE KAWASAKI

La Enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica febril, que afecta vasos sanguineos de
pequeio y mediano calibre, asi como diferentes érganos y tejidos por infiltracion de células

inflamatorias. (17.20)

Es un proceso agudo, autolimitado, pero potencialmente grave por las complicaciones cardiacas
que se pueden producir, incluidos aneurismas coronarios, miocarditis, pericarditis, lesiones
valvulares e infarto del miocardio; ocurre mas comunmente en nifios entre 3 y 5 afos. Su etiologia
es desconocida. La relevancia de este padecimiento radica en que, en las naciones desarrolladas,
sobrepasa ya a la fiebre reumatica como primera causa de enfermedad cardiaca adquirida en

nifios. (25.31,32)

ANTECEDENTES HISTORICOS

La primera descripcion de la enfermedad fue realizada en Japdn por el Dr. Tomisaku Kawasaki en
el ano de 1961. Se trataba de un nifno de 4 anos que ingres6 a la Cruz Roja en el sexto dia de
evolucién de la enfermedad que presentaba fiebre, adenopatia cervical, erupcion cutanea,
congestion conjuntival, alteraciones en labios y boca, ictericia, anemia hemolitica y descamacion.
Fue tratado con corticoides y antibidticos y dado de alta a los 41 dias. Fue considerado como una
enfermedad de origen desconocido, benigna, autolimitada y sin secuelas, denominandose
sindrome mucocutaneo ocular. En 1965, Noburu Tanaka realiz6 una autopsia a un nifio que tenia
el diagnéstico de sindrome mucocutaneo ocular, que habia muerto en forma subita e inesperada,

descubriendo una trombosis en una arteria coronaria.

Fue hasta 1967 que se realizé la primera publicacion de la EK en la cual se establecieron los
criterios diagnosticos de la enfermedad; la controversia generada se debié al vinculo de la
enfermedad con la afectacién cardiaca. En el afio de 1968, el Dr. Takajiro Yamamoto, publicé una
serie de casos en donde el 48% de los pacientes presentaron anormalidades electrocardiograficas,
estableciéndose que la afectacion cardiaca era un hecho comun en esta enfermedad. A partir de

1974 el Dr. Kawasaki denomina a la enfermedad como sindrome mucocutaneo ganglionar. (25.31)

El primer caso clinico en nuestro pais fue publicado por Rodriguez en el afio de 1977, en el
Hospital Infantil de México. En 1988 se publicd el segundo caso en México por Castafeda, de tal

manera que en un periodo de mas de 10 afios se habian reportado Unicamente dos casos.



Vizcaino Alarcon, en 1991 revisé 16 casos de EK entre mayo de 1986 a febrero de 1990, la edad
promedio fue de tres anos de edad, ocho fueron lactantes y predominé el género masculino. Doce
desarrollaron anomalias coronarias, dos nifios fallecieron, uno por isquemia miocardica y otro por

choque hipovolémico secundario a ruptura del aneurisma aortico.

Gonzalez-Galnares, en 1991 también reportd otra serie mexicana de 13 nifos con EK en un
periodo comprendido entre octubre de 1983 a octubre de 1988, la edad media fue de tres anos,
igual predominio de sexo masculino y en 70% de los pacientes se observaron aneurismas

coronarios. (23.32)

EPIDEMIOLOGIA

La enfermedad de Kawasaki, representa el 23% de las vasculitis en la infancia en Estados Unidos
de Norte América, es la segunda vasculitis multisistémica en la poblacion pediatrica, precedida por
purpura de Henoch Schonlein; actualmente es la primera causa de cardiopatia adquirida en nifios,

reemplazando a la fiebre reumatica, sobre todo en paises industrializados. ©)

Las tasas de incidencia varian segun la poblaciéon, las mas altas se dan en nifios de Asia: Japon
con 150 casos por 100 000, seguida de Corea con 105 casos por 100 000, Taiwan con 69 casos
por 100 000, Beijing con 55.1 casos por 100 000, Hong Kong con 39 casos por 100 000 nifios, y
Shangai con 36.8 casos por 100 000. En otros paises la tasa no alcanza cifras superiores a 21
casos por 100 000; por ejemplo en Suecia es de 6.2 casos por 100 000, en Inglaterra es de 3.6

casos por 100 000, en Australia es de 3.7 casos por 100 000. 3.17)

En Estados Unidos se han detectado 23 349 casos, en un periodo de diez afos, el 25% de éstos
pacientes sigue en vigilancia. Se sugiere que para 2030 habra un promedio de 725 nuevos
pacientes por afio y un total de 35 006 casos y de 1 469 pacientes requerirdn cuidados médicos
por complicaciones coronarias. En América Latina, la incidencia es de 3 por cada 100 000 nifios
menores de 5 afnos. En México, se estima que la incidencia actual es de 6 casos por 100 000

ninos menores de 5 anos, 50% de éstos menores de 2 afnos. 41

El 80% de pacientes diagnosticados con Enfermedad de Kawasaki son menores de 5 afios de
edad, es poco comun en pacientes menores de 3 meses, tiene un pico de incidencia entre los 6 y
11 meses de edad. Afecta con mayor frecuencia al sexo masculino, con una proporcién de 1.5: 1.
Prevalencia estacional, presentandose en climas templados, durante invierno e inicio de primavera,

mientras que en Japon, se ha llegado a documentar también durante el verano. 3. %)



Sin la administracion de tratamiento oportuno, existe un desarrollo del 15 a 25% de secuelas
coronarias, desde ectasia asintomatica, hasta aneurismas gigantes que conducen a trombosis,
infarto miocardico y muerte. EIl tratamiento oportuno con aspirina e inmunoglobulina intravenosa
reduce de forma importante la prevalencia de aneurismas y por tanto la mortalidad en
aproximdamente 5%, sin embargo, en Japon, el tratamiento ha logrado disminuir mortalidad a un

0.1% tras el tratamiento con inmunoglobulina. . 18)

ETIOLOGIA
La etiologia de la EK, desde la manifestaciéon del primer caso reportado en Japoén y luego de mas

de 40 afos de investigacion, permanece desconocida. (17.23)

HIPOTESIS INFECCIOSA

Las caracteristicas clinicas, las alteraciones analiticas, el desarrollo de epidemias y mayor
incidencia en algunas regiones, sugiere una causa infecciosa. Otro elemento que soporta la
etiologia infecciosa es la ocurrencia de EK en hermanos de individuos afectados, los que se
enferman la mayoria de las veces (54%) en los primeros 10 dias del caso indice, lo que sugiere la

exposiciéon a un agente etioldgico comun. (18.32)

La baja frecuencia de la enfermedad en lactantes pequefos y en niflos mayores y adultos, es
consistente con la hipétesis de que EK es causada por un agente al cual la mayoria de los adultos

son inmunes y que los lactantes menores estan protegidos por anticuerpos maternos. (.6.18,25)

Se ha tratado de cultivar los posibles agentes infecciosos, ya sean bacterianos o virales, tanto en
humanos como en animales y los esfuerzos han sido infructuosos. Bacterias como S. pyogenes, S.
aureus, M. pneumoiae y C. pneumoniae han sido relacionadas con la enfermedad de Kawasaki.
Se ha descrito una relacion con el aumento de los anticuerpos IgM contra enterotoxinas A de
Estafilococos, la exotoxina pirogénica A del Esfrepfococo y la respuesta a anticuerpos

oligoclonales. (17.19)

Sospecha de agentes virales, sobre todo virus linfotréopicos como los adenovirus, el virus de
Epstein - Barr, parvovirus B19, herpesvirus 6, virus parainfluenza tipo 3, virus de inmunodeficiencia
humana, sarampion, rotavirus, virus del dengue y varicela han sido implicados como las posibles

causas de EK. (18)

Existe la hipotesis del Coronavirus NL- 63, en febrero de 2005, se detecté un nuevo Coronavirus

humano (HCov) llamado ‘New Haven HcoV/”en ocho de las 11 muestras respiratorias de pacientes



con EK y en uno de 22 controles por la reaccién en cadena reversa de la transcripcion de la
polimerasa (RT-PCR); pero ahora se cree que este virus es el mismo que el virus reportado como

HCoV NL-63 y su relacion con EK no ha mostrado resultados concluyentes. (17)

HIPOTESIS GENETICA

Por su tendencia a predominar en la poblacién asiatica, se ha estudiado la posibilidad de que esta
enfermedad sea de caracter genético. Se han aislado 67 genes asociados con la EK que se
relacionan con el funcionamiento de células endoteliales, metabolismo de los lipidos, adhesién de
plaguetas y activacion de la inmunidad y no se han encontrado relaciones directas y claras con la
entidad. También se han asociado el polimorfismo del codén 54 de la lecitina unidora a manosa
humana (MBL) y el polimorfismo del gen IL-1Ra, como posibles fuentes etioldgicas, sin encontrar
resultados claros; ademas, polimorfismo del receptor 1166A/C tipo 1 de la angiotesina tipo Il y la
delecion polimorfica de la enzima convertidora de angiotensina | estan asociados a la severidad de

la estenosis de las arterias coronarias y a la isquemia miocardica. (17.32)

También hay pruebas de que la incidencia de EK en hermanos es mucho mayor que en la
poblacién en general. Los estudios en gemelos proveen un dato sélido en relacién con la base
genética de las enfermedades y en este sentido, hay pocos estudios en la EK, con una
concordancia de 14% en gemelos monocigotos. De forma interesante, en uno de los pares de
gemelos que tenia los datos clasicos, se investigd al hermano aparentemente normal,
encontrdndose con anemia, trombocitosis y dilatacion de la raiz adrtica, levantando la inquietante
pregunta de si hay muchas veces casos desapercibidos. Concluyendo que rutinariamente se debe

hacer una evaluacion en el gemelo aunque se encuentre asintomatico. (18.23)

HIPOTESIS AUTOINMUNE

Algunos datos han demostrado una posible relacion entre EK y la liberacién de polen. En varias
regiones japonesas, los sintomas relacionados al polen en los nifios se han incrementado de
manera significativa con el tiempo, al igual que el nimero de nifios con la enfermedad de
Kawasaki. Algunos autores aconsejan, por tanto, que los nifios propensos a las alergias pueden

ser susceptibles a EK, proporcionando asi una base para un nuevo agente causal. ¢:18)

Se ha encontrado que existe cierta similitud con el cuadro clinico de acrodinia (hipersensibilidad al
mercurio) por lo que se han investigado etiologias por exposicion a medicamentos, toxinas,
pesticidas, quimicos y metales pesados, sin encontrar aun relacién entre la exposicion de estos

quimicos con la enfermedad. 6. 17)
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FISIOPATOLOGIA

Existe mucha controversia sobre los probables mecanismos de activacién del sistema inmunitario
en los pacientes con enfermedad de Kawasaki; actualmente se considera superantigenos como
responsables de dicha activacion. El término de superantigeno fue acufado por White en 1989
para designar a un grupo de proteinas virales y toxinas bacterianas proteicas o mitégenos que
presentaban una gran capacidad para activar a linfocitos T en el organismo humano. Los
superantigenos disparan una desproporcionada respuesta inmune no especifica. Se ha observado
una expansion selectiva de células T Vb2 y Vb8 a causa de la estimulacion de un superantigeno,

como las toxinas estafilocdcicas y estreptocdcicas. (17. 21, 25)

La extensa produccién de citocinas proinflamatorias, cambios en el numero de linfocitos T
circulantes hacia un receptor de superficie especifico. Muchos de estos hallazgos de EK pueden
ser explicados: fiebre y aumento de reactantes de fase aguda por mediacion de IL1, IL6 y Factor
de Necrosis Tumoral; las adenopatias cervicales por activacién de células B y T; el dafio vascular
resulta de la induccion de citocinas proinflamatorias con respuesta protromboética y expresion de

neoantigenos en el endotelio coronario- (17.41

Algunos investigadores han sugerido que por la exagerada respuesta de IgA en asociacién con la
infiltracion de células plasmaticas de la pared vascular como en otros tejidos (miocardio, tracto
respiratorio, rindn y pancreas), las mucosas pueden ser la puerta de entrada de un organismo
convencional. No siempre se puede demostrar la presencia de superantigenos en Enfermedad de
Kawasaki, ya que se mantienen circulantes por poco tiempo y sus mayores concentraciones se
alcanzan en los primeros dias de la enfermedad; la mayoria de los pacientes consultan a partir del

quinto dia de evolucion. (17. 22.41)

En la fase aguda de la enfermedad existe la participacion de proteinasas que juegan un rol
primordial en la génesis de aneurismas. Asi mismo existe una sobreproduccion de citocinas
proinflamatorias con activacion de células endoteliales. Los niveles de expresion de RNA de
citocinas Th1 y Th2, interferébn gama e IL4, asi como otros factores de transcripcion; en conjunto
provocan incremento en los niveles de TNF alfa, éste a su vez, estimula IL1, aumentando la
produccion de citosinas en el endotelio y la adherencia de polimorfonucleares. La estimulacién de
linfocitos circulantes es masiva y las células T activadas liberaran grandes cantidades de citocinas
proinflamatorias, apareciendo en forma temprana una produccién incrementada de interleucina (IL
17), induciendo la produccion en hepatocitos y fibroblastos de IL-6, factor estimulante de la
secrecion de inmunoglobulinas por las células plasmaticas, esta citocina guarda un curso paralelo

al proceso febril como respuesta a la lesion de los tejidos y favorece la trombocitosis. Se
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incrementa la produccién de IL-1 que actua como factor activador de leucocitos y pirdgeno
enddgeno e incrementa en el endotelio vascular la produccién de quimiocinas, activando a los
polimorfonucleares y estimulando la produccién de interferon beta. Estos factores determinan

fiebre muy elevada, prolongada y severa. (17. 25

Los macréfagos activados producen IL-15 que tiene mdltiples acciones: induce la proliferacion de
células T CD4 y CD8, la maduracion de las células B y la accion de citotoxicidad de las células
asesinas naturales (NK). Esta notable activacion de células B y T se refleja en la afeccion

ganglionar, manifestada principalmente por adenopatias cervicales.

Las células plasmaticas infiltran a nivel vascular y no vascular los tejidos, los linfocitos B periféricos
disminuyen en cantidad, revelando que la infiltracién es selectiva en tejidos y érganos especificos,
produciendo lesiones como la conjuntivitis y la afeccion de labios y boca. Hay vasculitis y
perivasculitis de los vasos pequefos que posteriormente se extiende a los de mayor calibre, con
infiltracion de eosinodfilos que se acumulan en las lesiones vasculares (hasta del 15% del total de

células infiltradas).

El dafo vascular se aprecia inicialmente en la capa intima y esta definido por acumulacién de
mononucleares, engrosamiento de la pared de los vasos y posteriormente un infiltrado linfocitico en
la cara vascular que puede progresar hacia una necrosis fibrinoide, el paciente manifiesta eritema

corporal y angioedema en la parte distal de las extremidades. (. 6.17.25

Estadio Duracién Lesiones Asociadas

| 0 a9dias Perivasculitis en las arterias de pequefio calibre
Pericarditis
Miocarditis

Inflamacién del sistema de conduccion atrioventricular
Endocarditis

Valvulitis

] 12 a 25 dias Panvasculitis caracteristica de los vasos de mediano calibre
Formacién de aneurismas
Trombosis de las arterias musculares
Miocarditis
Pericarditis

Endocarditis con valvulitis

11l 28 a 31 dias Proliferacién mio-intimal en las coronarias y en otras arterias de mediano
calibre.

Desaparicion de la inflamacion en la microvasculatura

v Mas de 40 dias  Cicatrizacion de las arterias estenosadas.

Cuadro 1. Estadio de lesiones vasculares en Enfermedad de Kawasaki.(")
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CuADRO CLiNICO

El curso de la Enfermedad de Kawasaki se divide en tres fases clinicas:

e La fase febril aguda, que generalmente dura una a dos semanas, se caracteriza por fiebre,
hiperemia conjuntival, lesiones orofaringeas, eritema indurado de manos y pies, exantema,
adenopatia cervical, irritabilidad marcada, anorexia, afectacion general, meningitis

aséptica, diarrea, disfuncién hepatica con aumento de aminotransferasas.

e La fase subaguda empieza cuando la fiebre, el exantema y la linfadenopatia se resuelven;
aproximadamente una a dos semanas después del inicio de la fiebre, se inicia

descamacion a nivel de dedos de las manos y de los pies, asi como en la region perianal.

e La fase de convalecencia empieza cuando todos los datos clinicos de la enfermedad han
desaparecido y contintan hasta que la velocidad de sedimentacion globular y la proteina C

reactiva se normalizan, generalmente seis a ocho meses después del inicio de la fiebre. (17.

18, 22, 25, 36).
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Figura 1. Curso clinico de la Enfermedad de Kawasaki con las principales manifestaciones y momento de aparicién y

desaparicion. (29
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EXPLORACION FisicA

El diagnéstico de EK es clinico. No existe ningun examen de laboratorio especifico. El diagndstico

se basa en el reconocimiento de los aspectos clinicos, que incluyen:

1)

2)

3)

4)

o)

6)

Fiebre: Que generalmente es elevada: 39°C o mayor. El primer dia de la fiebre es considerado
el primer dia de la enfermedad, aunque algunos pacientes pueden presentar uno o mas de los
otros sintomas clinicos el dia antes del inicio de la fiebre. La duracion de la fiebre, en ausencia

de tratamiento, es de una semana o dos, pero puede prolongarse hasta tres o cuatro semanas.

Afectacion ocular: A nivel ocular se evidencia una hiperemia conjuntival, que es caracteristica.
No se acompafa de exudado, configurando una “conjuntivitis seca”, aunque estrictamente no
esta afectada la conjuntiva, sino que es la presencia de pequefios vasos dilatados la que
determina el enrojecimiento. La hiperemia conjuntival es mas débil alrededor del iris, formando

un halo alrededor del mismo.

Cambios en labios y boca: Se manifiestan por eritema, sequedad, fisuras y sangrado
espontaneo o al minimo tacto. A nivel de la boca se evidencia eritema de la mucosa oral y
faringea, la lengua aframbuesada con papilas prominentes eritematosas. No se observan

Ulceras, exudados, ni manchas de Koplik.

Erupcién cutanea: Pueden adoptar varias formas de presentacion. Lo mas caracteristico es la
presencia de un rash cutaneo eritematoso, polimérfo, maculo-papular no especifico. No se
presentan vesiculas. En ocasiones pueden presentarse pequefas pustulas, sobre todo en
zonas de extension. Las manifestaciones cutaneas se acentuan con la fiebre y son
cambiantes. El eritema cutaneo es mas marcado en el area del panal, siendo facilmente

confundido con una dermatitis del pafal o candidiasis.

Cambios en las extremidades: Se presenta eritema bilateral de las palmas y las plantas. Se
caracteriza por ser intenso, con cambios abruptos, llegando a desaparecer, dejando una piel
de caracteristicas normales, para posteriormente reaparecer. Se intensifica con la fiebre. Las

manos y pies presentan edema, sobre todo a nivel del dorso.
Adenopatia cervical: Es el signo menos frecuente en comparacion con las otras

manifestaciones clinicas. Habitualmente es unilateral. Puede acompafarse de eritema de la

piel, y no se obtiene pus si es puncionada.

14



Existen datos adicionales, no incluidos en los criterios mencionados anteriormente, como cambios
en el sitio de inoculacion de la vacuna BCG y eritema perineal. Los pacientes que no cumplen con
los criterios clasicos se catalogan como Enfermedad de Kawasaki incompleta. La forma atipica,
designa a los pacientes que presentan alteraciones que generalmente no se presentan en EK. La
dificultad para realizar un diagnéstico oportuno suele observarse cuando un paciente no cumple la
totalidad de criterios diagnésticos y nos enfrentamos a una presentacion incompleta o atipica de la

enfermedad, por tanto, la decisidn terapéutica debe hacerse de forma individual. (33.21)

ENFERMEDAD DE KAWASAKI INCOMPLETA
Se considera en pacientes con fiebre prolongada y que no completan los criterios clinicos para
Kawasaki clasico. En algunos casos, donde hay ausencia de criterios clinicos, la fiebre mas el
hallazgo de aneurismas coronarios apoyan el diagnostico. Un hecho bien establecido es que la
presentacion incompleta se asocia a un mayor intervalo entre sintomatologia y tratamiento. Es
importante dejar claro que la diferencia entre Kawasaki completo e incompleto es clinica, los

hallazgos de laboratorio y ecocardiograficos son idénticos. 41

Al menos deben estar presentes 2 o 3 criterios clinicos junto con fiebre = 5 dias para considerar el
diagndstico de EK incompleta. Una excepcién son los lactantes pequefios que pueden desarrollar
aneurismas con pocos 0 ningun signo clinico. Ante un lactante menor de 6 meses de edad con
fiebre inexplicable de mas de 7 dias, incluso si no hay manifestaciones clinicas, se deben realizar
pruebas de laboratorio y, si existe evidencia de datos de inflamacion sistémica, realizar una

ecocardiografia para descartar EK. (33

ENFERMEDAD DE KAWASAKI ATIPICA
Se considera en los casos donde hay manifestaciones clinicas no descritas en los criterios

diagnosticos principales, es decir, manifestaciones inusuales de la enfermedad. (1. 33)

Neurolégicos Meningitis aséptica con rigidez de nuca, paralisis del VII par craneal, pérdida auditiva, infarto
cerebral.
Renales Piuria, proteinuria, nefritis, insuficiencia renal.

Musculoesqueléticos  Artritis, gangrena.

Pulmonares Derrame pleural, infiltrado pulmonar

Gastrointestinales Dolor abdominal, ictericia, hidrops vesicular, pancreatitis, pseudoobstruccion.
Genitales Vulvitis, uretritis, piuria estéril.

Oftalmolégicos Uveitis anterior.

Cuadro 2. Datos atipicos de Enfermedad de Kawasaki. 4
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DIAGNOSTICO

En ausencia de una prueba especifica de diagndstico o cuadro clinico patognomoénico, se han

establecido criterios clinicos para ayudar al diagnéstico de la EK.

Otros hallazgos clinicos y de laboratorio observados en los pacientes con esta enfermedad son con
frecuencia utiles en el diagndstico. Por lo general, no todas las caracteristicas clinicas estan
presentes en el momento de realizar el diagnostico. Los pacientes con fiebre de 5 dias y 4

caracteristicas principales pueden ser diagnosticados como Enfermedad de Kawasaki Tipica. (16. 18,

21).

Forma Clasica o Completa

Fiebre mayor de 38.5°C por mas de 5 dias y al menos 4 de los siguientes criterios
clinicos:
Hiperemia conjuntival bilateral no purulenta
Alteraciones orales con cualquiera de los siguientes datos:

- Lengua en fresa

- Eritema difuso de la mucosa orofaringea
Adenomegalia cervical

- Mayor de 1.5 cm de didmetro, generalmente unilateral
Exantema polimorfo
Cambios en extremidades

- Aguda: edema e hiperemia en palmas y plantas.

- Subaguda: Descamacioén periungueal.

Kawasaki Incompleto

- Fiebre por mas de 5 dias

- 20 3 de los criterios principales
Kawasaki Atipico

Pacientes que cumplen los criterios de enfermedad de Kawasaki completa pero con

un dato clinico atipico (lesion renal, hepatica o neuroldgica).

Cuadro 3. Criterios diagnésticos y definiciones para Enfermedad de Kawasaki. (19
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EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Los hallazgos de laboratorio no son especificos de la enfermedad pero presentan caracteristicas
particulares; adquieren especial importancia en casos de presentacion atipica o incompleta de la

enfermedad.

Biometria hematica.- Durante la fase aguda se encuentra leucocitosis >20.000 en el 50% de los
casos y >30.000 en el 15% de los casos. La leucopenia no se presenta en la EK y su presencia
debe hacer dudar del diagndstico. Es frecuente la anemia normocitica y normocrémica. El recuento
plaguetario es normal en la fase aguda, presentandose trombocitosis en la fase subaguda,

elemento caracteristico de la EK, con valores elevados de hasta 1 millén/dL. (18,21, 25).

Reactantes de Fase Aguda.- La velocidad de sedimentacion eritrocitaria y la PCR estan elevadas

en la fase aguda y pueden persistir valores elevados durante cuatro a seis semanas. (17. 25

Analisis de Orina.- Puede encontrarse una piuria estéril (presencia de leucocitos en el sedimento

con urinocultivo negativo), lo que puede ser un factor de confusién con una infeccién urinaria. 1. 25

Funcion Hepatica.- Existe una elevacion leve a moderada de las transaminasas en el 40 % de los
pacientes. Se observa leve hiperbilirrubinemia en el 10 %. La elevacion de la GGT se ha
observado en aproximadamente el 67 % de los pacientes. La hipoalbuminemia es frecuente y se

asocia a un curso mas grave de la enfermedad. (")

Liquido cefalorraquideo.- En el 50 % de los nifios con enfermedad de Kawasaki a los que se

realizoé una puncion lumbar, se observé pleocitosis con predominio de mononucleares.

Ecocardiograma.- El ecocardiograma en la fase aguda puede mostrar alteraciones (disminucién de
la fraccion de eyeccion y aneurismas a partir de la primera semana y sobre todo a las tres o cuatro

Semanas)_ (17, 18, 25)

COMPLICACIONES SISTEMICAS

Se presentan alteraciones a nivel hepatico, manifestadas por elevacién en el valor de las
transaminasas, y en ocasiones se acompafa de ictericia. La distension de la vesicula biliar es
frecuente, manifestandose por dolor en hipocondrio derecho. La ecografia evidencia una distension
alitiasica. No requiere tratamiento quirdrgico. Otras manifestaciones menos frecuentes son diarrea,

neumonitis, otitis media, urteritis con piuria estéril.
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En ocasiones la EK puede presentarse con predominancia de sintomas de afectacion del sistema
nervioso central, como convulsiones, alteraciones del estado de conciencia, hemiplejia, paralisis
facial, ataxia, sordera neurosensorial, infarto cerebral y derrame subdural. Algunos pacientes con
manifestaciones neurologicas pueden quedar con secuelas permanentes. Las manifestaciones
cutaneas pueden adoptar formas clinicas Illamativas, como psoriasis guttata, erupciones

verrugosas e hiperqueratésicas, con eliminacion de moldes cutaneos de los dedos.

COMPLICACIONES CARDIACAS

La Enfermedad de Kawasaki es la primera causa de cardiopatia adquirida en nifios en
Norteamérica y Japon . Las dos secuelas mas comunes son los aneurismas coronarios y el infarto
del miocardio. Otras complicaciones incluyen miocarditis, derrame pericardico con pericarditis,
valvulitis mitral y estenosis de las arterias coronarias. Los aneurismas coronarios ocurren del 20 al

25 % en todos los pacientes que no reciben tratamiento con inmunoglobulina intravenosa.

La ectasia coronaria es la lesidn mas frecuente vista en la etapa aguda de la enfermedad que
tiende a involucionar en el transcurso de los primeros afios. La dilatacion coronaria puede
detectarse a partir de los 7 a10 dias de iniciada la enfermedad, pero es entre la tercera y cuarta

semana en donde se produce el pico de mayor incidencia.

Se define arteria coronaria normal como la medida < 2 DE de un nifio sano con similar superficie
corporal. Ectasia coronaria se define como una medida > 2 DE de un nifio sano con similar
superficie corporal, con un diametro maximo de 4 mm. Aneurisma coronario se define como una

medida entre 4 a 8 mm de diametro, y aneurisma gigante si mide mas de 8mmde diametro.

El desarrollo de aneurismas coronarios se vincula con el riesgo de muerte subita, por trombosis
coronaria e infarto agudo de miocardio. Se estima que 40% de los pacientes con aneurismas
coronarios persistentes y estenosis coronaria desarrollan infarto de miocardio. La forma mas
severa de afectacion coronaria es el desarrollo de aneurismas gigantes (28mm). Estos aneurismas
tienen menos probabilidad de retroceder y son frecuentes las complicaciones (trombosis, ruptura,

estenosis).

El porcentaje de nifos con EK que desarrollaran aneurismas gigantes es variable, reportandose

valores de entre 1 a 4%, con una mortalidad elevada.

Si se realiza tratamiento con IGIV y AAS antes de los 10 dias de iniciada la enfermedad, la

incidencia de alteraciones coronarias disminuye notoriamente, a porcentajes< de 5%.
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Harada y colaboradores establecieron criterios para determinar el riesgo de lesion coronaria en
pacientes con enfermedad de Kawasaki, basados en una leucocitosis mayor de 12 000/ mm3,
plaquetas menor de 350 000/mm3, PCR mayor de 3 mg/dl, hematocrito menor de 35 %, albumina

menor de 3,5 g/dl, edad menor de12 meses y sexo masculino. (17.27).

Los métodos diagnésticos que se utilizan para evidenciar enfermedad cardiaca incluyen
ecocardiografia, angiografia, resonancia magnética y tomografia. La ecocardiografia es el examen
ideal para el diagnostico de anormalidades cardiacas y debe ser realizado al momento del
diagnéstico y después de dos a seis semanas, pues la mayoria de aneurismas coronarios

aparecen entre la semana tres a la seis de la fase aguda de la enfermedad. (17. 18.23,27)
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Figura 2. Didmetro de las arterias coronarias ajustado a superficie corporal. (20)
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TRATAMIENTO

GAMMAGLOBULINA

El tratamiento con gammaglobulina es altamente eficaz en la reduccion del desarrollo de
aneurismas coronarios. Multiples estudios han demostrado que la administracion de
gammaglobulina en la fase aguda de la enfermedad reduce la aparicion de aneurismas de un 15-
25% a menos de un 5%. Las recomendaciones actuales son administrar gammaglobulina antes del
dia 10 y, si es posible, antes del dia 7 de enfermedad. Iniciar el tratamiento antes del dia 5 de
enfermedad no parece reducir el riesgo de formacion de aneurismas y, en cambio, podria estar

asociado a una mayor necesidad de retratamiento.(20)

Mas alla del dia 10 de enfermedad, se recomienda el tratamiento con gammaglobulina en los
pacientes con persistencia de fiebre o en los que se hayan detectado aneurismas coronarios y

presenten parametros de inflamacién sistémica (aumento de reactantes de fase aguda).

En pacientes que no hayan respondido, se puede repetir una segunda o tercera dosis de
gammaglobulina, aunque se sabe que aumentan progresivamente las posibilidades de no

responder (del 23% a la primera dosis, del 33% a la segunda y del 75% a la tercera).

La gammaglobulina es mas eficaz administrada a dosis altas 2 g/kg, en una infusién Unica de 8 a
12 horas, que repartida en varias dosis mas pequefias. Sin embargo, en los casos con
inestabilidad hemodinamica o en cuadros de hipermeabilidad vascular puede optarse por la pauta

fraccionada, con la administracion de 400 mg/dia durante 4 dias.

El mecanismo de accion de la gammaglobulina es todavia desconocido, aunque algunas teorias
son: la inmunizacion pasiva frente a un supuesto agente causal, el efecto antiinflamatorio o la
inhibicion de la activacion y la proliferacién endotelial, y la consecuente sintesis de moléculas de

adhesioén, quimocinas y citocinas. (20.37)

AcIDO ACETILSALISILICO

El acido acetilsalicilico tiene un efecto antiinflamatorio (a dosis altas) y antiagregante (a dosis
bajas), pero no parece influir en la prevencion de desarrollo de los aneurismas coronarios. Hasta el
momento, las recomendaciones sobre su uso en la EK son administrar dosis antiinflamatorias (80 a

100 mg/kg/dia), repartidas en 3 a 4 tomas, hasta 48 a 72 h después de la desaparicion de la fiebre;
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y posteriormente dosis antiagregantes (3 a 5 mg/kg/dia) en una sola dosis diaria, hasta la
normalizacion de las plaquetas y hasta tener el control ecocardiografico normal entre las 6 y las 8
semanas. En los pacientes que hayan desarrollado aneurismas, el acido acetilsalisilico debe

continuarse hasta la desaparicion de éstos. (27.37.39)

CORTICOIDES

Aunque los corticoides son el tratamiento de eleccién en muchas otras formas de vasculitis, su uso
en la EK es limitado. Los corticoides se utilizaron como tratamiento inicial de la EK afos antes de
que se escribiera sobre la eficacia de la gammaglobulina. Es por ello que el papel de los
corticoides esta todavia por establecer, y las recomendaciones actuales se dirigen a su uso como
tratamiento de rescate, en los pacientes que no han respondido a 2 o mas dosis de
gammaglobulina. El régimen mas utilizado para la administracion de corticoides es en forma de

bolo de 30 mg/kg de metilprednisolona, una vez al dia, durante 1 a 3 dias. (20.37)

TRATAMIENTO DE LAS SECUELAS CARDIACAS

El tratamiento de las secuelas coronarias en pacientes con EK depende de la gravedad y la
extension de la afectacion coronaria. El grupo de estudio de la EK de la Asociacién Americana de
Cardiologia ha establecido unos valores de riesgo, con unas recomendaciones de tratamiento para

cada valor que se resumen en el cuadro 3.

Nivel de riesgo Tratamiento Controles y seguimiento Actividad fisica

AAS a dosis bajas hasta

la semana 68

AAS a dosis bajas hasta
la semana 6.8

Control cardiolégico
cada 5 afios

| {sin cambios coronarios) AF normal a partir de semana 68

Il (dilatacién o ectasia
coronaria transitoria,
desaparece en -8 semanas)

Control cardiolégico
cada 3-5 afios

AF normal a partir de la semana 68

AAS a dosis bajas hasta que
el aneurisma regrese.
Puede asociarse a clopidrogel

Control cardiolégico anual

> 11 afios: prueba de esfuerzo
cada 2 aiios

Angiografia si hay signos
de isquemia

Il (aneurisma Gnico
de 3-6 mm, en = 1 arferia
coronaria)

< 11 afios: AF normal a partir
semana &-8

> 11 afios: AF adaptada a los
resultados prueba de esfuerzo

Deportes de contacto no
recomendados si fratamiento
con AAS

IV & 1 aneurisma de = 6 mm

o miltiples aneurismas en
una misma arferia coronaria)

V |obstruccién coronaria
en la angiografia)

AAS a dosis bajas +
dicumarinico [INR 2-2,5)
o HBPM

AAS a dosis bajas +
dicumarinico o HBPM

Conlrol cardiolégico cada

& meses. Prueba esfuerzo anual
Angiografia a los 6-12 meses

o antes si clinicamente indicada

Control cardiolégico cada
6 meses. Prueba esfuerzo anual
Angiografia recomendada para
establecer opcién terapéulica
mds correcta

Deportes de contacto no
recomendados

AF adaptada a los resultados
de la prueba de esfuerzo

Deportes de contacto no
recomendado

AF adaptada a los resultados de la
prueba de esfuerzo

A\AS: acido acefilsolicilico; AF: actividad fisica; HBPM: heparina de bajo peso molecular; INR: International Mormalized Ratio.

Cuadro 4. Estratificacion de riesgos para afeccién miocardica. 37)
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CLOPIDOGREL

El clopidogrel es un inhibidor plaquetario, que se ha empezado a utilizar en nifios a partir de
estudios en adultos. Se puede utilizar en la Enfermedad de Kawasaki, en los pacientes con

aneurismas de tamafo moderado o grande (> 4 mm), juntamente con acido acetilsalisilico. (17.20.37)

ANTICOAGULANTES

En los pacientes con aneurismas grandes o multiples, se deberia asociar un anticoagulante al
acido acetilsalisilico, ya sea via oral con un dicumarinico, manteniendo un cociente internacional

normalizado entre 2 y 2,5; o bien con heparina de bajo peso molecular. G7

PRONOGSTICO

Los sujetos con dilataciones coronarias o transitorias durante la EK (95%) viven con salud
cardiovascular a largo plazo, comparable con la poblacién general y habitualmente se dan de alta a
los dos afios del diagnéstico. Los aneurismas de pequeio y moderado tamafo retroceden dentro
de los primeros dos afos de seguimiento y so6lo 4.7% de los pacientes puede desarrollar infarto al

miocardio. (21.41)

Los aneurismas gigantes coronarios, por lo general no resuelven y se asocian a complicaciones a
largo plazo como estenosis y oclusion, condicionando enfermedad isquémica cardiaca. La
incidencia de calcificacién en aneurismas de 6mm o mayores, es de 12% a los cinco afos, 44% a
los 10 afios y 94% a los 20 afios del diagndstico. La oclusidén de arterias coronarias en el sitio del
aneurisma puede causar trombosis, persiste el riesgo de disfunciéon ventricular isquémica,

disritmas, muerte subita; por lo que deben recibir anticoagulacién y tratamiento antiplaquetario.

Hallazgos en autopsias han demostrado la presencia de disfuncion endotelial en la vasculatura
periférica de personas que han presentado EK, independientemente de si hay o no lesiones
coronarias, pudiendo contribuir en el desarrollo de aterosclerosis en adultos con éste antecedente.
Es imperativo mantener una vigilancia cardiaca estrecha para prevenir la muerte secundaria a

éstas alteraciones. “1)
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METODOLOGIA

Se realiza un estudio retrospectivo, analitico, observacional, de todos los pacientes con diagndstico
de Enfermedad de Kawasaki en el Hospital del Nifio DIF Hidalgo, en el periodo de Enero del 2011
a Diciembre del 2015 en quienes se haya realizado ecocardiograma, mediante analisis de
expediente electrénico (Histoclin), incluyendo a un total de 81 pacientes; se excluyeron 4 pacientes
que no contaban con reporte de ecocardiograma en expediente y fueron eliminados 3 pacientes

con traslado a otra unidad por derechohabiencia diferente.
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ASPECTOS ETICOS

La presente investigacion es de riesgo minimo, al no hacerse ningun tipo de intervencion,
ya que se trata de un estudio observacional donde se obtendra datos demograficos y en la cual se

garantiza la confidencialidad de los mismos.

El presente estudio se apega a las consideraciones formuladas en la declaraciéon de Helsinki (y su
modificaciéon de Sedul, 2008) para los trabajos de investigacion biomédica en sujetos humanos, la
cual establece que el protocolo de investigacién debe ser sometido a consideracién, comentario,
guia y aprobacion por un comité de ética en investigacion antes de comenzar el estudio. El comité
debe ser independiente del investigador o de otra influencia indebida. Debe considerar la ley y las
reglamentaciones del pais o paises donde se realice la investigacion, asi como también considerar
las normas y estandares internacionales en materia de investigacion y no permitir reducir o eliminar
cualesquiera de las protecciones de los sujetos establecidas en esta declaracion. El comité debe
tener el derecho de monitorear los estudios en curso. El investigador debe proporcionar la
informacion monitoreada al comité, especialmente aquella que se refiera a efectos adversos y

serios. No se puede cambiar un protocolo sin la consideracién y aprobacion del comité.

Ademas, se apega a las consideraciones formuladas en la Investigacion para la Salud de la Ley
General de Salud de los Estados Unidos mexicanos y al Instructivo para la Operacién de la
Comisién de Investigacion Cientifica y de los Comités Locales de Investigacidon del Instituto

Mexicano del Seguro Social.

Resumen de la Declaracion de Helsinki de la Asociacion Médica Mundial.

En investigacion médica en seres humanos, la preocupacion por el bienestar de los seres humanos
debe tener siempre primacia sobre los intereses de la ciencia y de la sociedad. En la investigacion
médica, es deber del médico proteger la vida, la salud, la intimidad y la dignidad del ser humano.
La investigacion médica en seres humanos debe conformarse con los principios cientificos
generalmente aceptados y debe apoyarse en un profundo conocimiento de la bibliografia cientifica,
en otras fuentes de informacion pertinentes, asi como en experimentos de laboratorio
correctamente realizados y en animales, cuando sea oportuno. El protocolo de la investigacion
debe hacer referencia siempre a las consideraciones éticas que fueran del caso y debe indicar que

se han observado los principios enunciados en esta Declaracion.
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La investigacion médica en seres humanos debe ser llevada a cabo sélo por personas
cientificamente calificadas y bajo la supervision de un médico clinicamente competente. La
responsabilidad de los seres humanos debe recaer siempre en una persona con capacitacion
médica y nunca en los participantes en la investigacion, aunque hayan otorgado su consentimiento.
Para tomar parte en un proyecto de investigacion, los individuos deben ser participantes
voluntarios e informados. Siempre debe respetarse el derecho de los participantes en la

investigacion a proteger su integridad.

Deben tomarse toda clase de precauciones para resguardar la intimidad de los individuos, la
confidencialidad de la informacion del paciente y para reducir al minimo las consecuencias de la
investigacion sobre su integridad fisica y mental y su personalidad adecuada acerca de los
objetivos, métodos, fuentes de financiamiento, posibles conflictos de intereses, afiliaciones
institucionales del investigador, beneficios calculados, riesgos previsibles e incomodidades
derivadas del experimento. La persona debe ser informada del derecho de participar o no en la
investigacion y de retirar su consentimiento en cualquier momento, sin exponerse a represalias.
Después de asegurarse de que el individuo ha comprendido la informacion, el médico debe
obtener entonces, preferiblemente por escrito, el consentimiento informado y voluntario de la
persona. Si el consentimiento no se puede obtener por escrito, el proceso para lograrlo debe ser
documentado y atestiguado formalmente. Cuando la persona sea legalmente incapaz o inhabil
fisica o0 mentalmente de otorgar consentimiento, o menor de edad, el investigador debe obtener el

consentimiento informado del representante legal y de acuerdo con la ley vigente.

Cabe mencionar y resaltar nuevamente, que en el caso del presente estudio, se llevara a cabo la
revision de expediente clinico electrénico, con lo cual no se vera afectado en ningun aspecto el
estado de salud del paciente, los datos manejados seran puramente estadisticos, sin necesitar
especificacion del nombre y resto de datos personales de los pacientes estudiados; por tanto, no

se manejaran formatos de consentimiento informado.
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RESULTADOS

GRAFICA 1.- INCIDENCIA DE MANIFESTACIONES CARDIOVASCULARES SECUNDARIAS A ENFERMEDAD DE
KAWASAKI DETECTADAS POR ECOCARDIOGRAMA EN PACIENTES CON ESTE DIAGNOSTICO EN EL HOSPITAL
DEL NINO DIF HIDALGO EN EL PERIODO DE ENERO DEL 2011 A DICIEMBRE DEL 2015
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B Pacientes con diagnostico de Enfermedad de Kawasaki con manifestaciones cardiovasculares
25
20
15 —
20
10 —— 11 | 14 |
11
5
0
2011 2012 2013 2014 2015

El numero de pacientes con diagnéstico de Enfermedad de Kawasaki en el Hospital del Nifio DIF,
Hidalgo, en un periodo de 5 afios, de enero del 2011 a diciembre del 2015 es de 81 pacientes; de
éstos la incidencia de manifestaciones cardiovasculares detectadas por ecocardiograma es de 15

pacientes, representando un 18% del total de pacientes con éste diagndstico.

En 2011 se diagnostica a 16 pacientes con Enfermedad de Kawasaki, de éstos 5 presentan
manifestaciones cardiovasculares. En 2012 se diagnostica a 18 pacientes con Enfermedad de
Kawasaki, de los cuales 4 presentan manifestaciones cardiovasculares detectadas por
ecocardiograma. En 2013, 22 pacientes son diagnosticados con Enfermedad de Kawasaki, de
éstos 2 presentan manifestaciones cardiovasculares secundarias, detectadas por ecocardiograma.
En 2014, un total de 14 pacientes tienen diagndstico de Enfermedad de Kawasaki, 3 pacientes
presentan manifestaciones cardiovasculares en el ecocardiograma realizado. En 2015, se
diagnostica a un total de 11 pacientes, s6lo 1 de ellos presenta alteraciones cardiovasculares

secundarias, mediante deteccion ecocardiografica.
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GRAFICA 2.- ASOCIACION CON MAYOR INCIDENCIA DE MANIFESTACIONES CARDIOVASCULARES Y CUADRO:

CLASICO, INCOMPLETO Y ATIPICO
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Del total de 15 casos de manifestaciones cardiovasculares secundarias a Enfermedad de
Kawasaki detectadas por ecocardiograma en un periodo de 5 afos en el Hospital del Nifio DIF,
Hidalgo la mayoria tiene asociacion con la forma incompleta de presentacion, seguido de la forma

clasica y con menor asociacion en la forma atipica.

7 pacientes con diagndstico de Enfermedad de Kawasaki incompleta, presentaron manifestaciones
cardiovasculares secundarias, detectadas por ecocardiograma; 6 pacientes con Enfermedad de
Kawasaki en su forma clasica presentaron manifestaciones cardiovasculares detectadas por
ecocardiograma y so6lo 2 pacientes con forma atipica de Enfermedad de Kawasaki presentaron

manifestaciones cardiovasculares detectadas por ecocardiograma.

El Hospital del Nifo DIF, en un periodo de 5 afios, coincide con los reportes de la literatura,
representando la forma incompleta un 46.6% de los casos con Enfermedad de Kawasaki que
desarrollan manifestaciones cardiovasculares detectadas por ecocardiograma; mientras la forma

atipica conforma el 13.3% y la forma clasica 40.1% de los casos.
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GRAFICA 3.- ASOCIACION CON INCIDENCIA DE MANIFESTACIONES CARDIOVASCULARES Y FACTORES DE

RIESGO ASOCIADOS
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Del total de 15 pacientes con manifestaciones cardiovasculares secundarias a Enfermedad de
Kawasaki, detectadas por ecocardiograma en un periodo de 5 afos en el Hospital del Nifio DIF,
Hidalgo; la asociacién de éstas con los factores de riesgo para su desarrollo, de acuerdo a los
cirterios de Harada, son la presencia de leucocitosis mayor a 12 000, PCR mayor a 3 y sexo
masculino; encontrandose en 11 de los 15 pacientes reportados. El factor de riesgo con menor

asociacion es la presencia de hematocrito menor a 35%.

En el Hospital del Nifio DIF, Hidalgo, del total de 81 pacientes con diagnostico de Enfermedad de
Kawasaki en un periodo de 5 afios, de enero del 2011 a diciembre del 2015, 76 de éstos recibieron
tratamiento con Gammaglobulina Intravenosa, representando un 94%, en comparacion con el 6%

que no recibio el tratamiento, representado en la grafica 4.
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GRAFICA 4.- PORCENTAJE DE PACIENTES CON ENFERMEDAD DE KAWASAKI EN EL HOSPITAL DEL NINO DIF
HIDALGO EN EL PERIODO DE ENERO DEL 2011 A DICIEMBRE DEL 2015 QUE RECIBIERON TRATAMIENTO CON

GAMMAGLOBULINA INTRAVENOSA
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GRAFICA 5.- DiAS DE EVOLUCION DEL CUADRO CLINICO AL INICIO DEL TRATAMIENTO CON

GAMMAGLOBULINA INTRAVENOSA
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Dias de evolucién del cuadro clinico al inicio del tratamiento con
Gammaglobulina intravenosa

El mayor numero de pacientes inicié tratamiento en el quinto dia de instauracién del cuadro clinico,
la literatura coincide en que el inicio del tratamiento antes de diez dias del comienzo de la
enfermedad, logra una disminucién de aproximadamente 20% en las manifestaciones
cardiovasculares secundarias. En el Hospital del Nifio DIF, Hidalgo, sélo 7 pacientes recibieron

tratamiento con Gammaglobulina intravenosa después del décimo dia de inicio de los sintomas.

29



PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD DE KAWASAKI

GRAFICA 6.- DIAS DE EVOLUCION DEL CUADRO CLINICO AL INICIO DEL TRATAMIENTO CON
GAMMAGLOBULINA INTRAVENOSA EN CADA UNO DE LOS PACIENTES QUE PRESENTARON MANIFESTACIONES
CARDIOVASCULARES SECUNDARIAS A ENFERMEDAD DE KAWASAKI.
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En el grafico se representa a cada uno de los 15 pacientes que desarrollaron manifestaciones
cardiovasculares secundarias a Enfermedad de Kawasaki detectadas por ecocardiograma en el
periodo de enero del 2011 a diciembre del 2016; sélo 2 de ellos recibieron el tratamiento después
de 10 dias de inicio de los sintomas. El inicio del tratamiento en el dia 8 es la moda, representado

por 5 de los 15 pacientes mencionados.

GRAFICA 7.- MANIFESTACIONES CARDIOVASCULARES DOCUMENTADAS POR ECOCARDIOGRAMA EN EL

HOSPITAL DEL NINO DIF, HIDALGO EN UN PERIODO DE 5 ANOS, DE ENERO DEL 2011 A DICIEMBRE DEL 2015
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Del total de pacientes que desarrollaron manifestaciones cardiovasculares detectadas por
ecocardiograma, el 53% presenté aneurismas coronarios; siendo el mas frecuente, los aneurismas
gigantes se presentaron en solo 20% de los pacientes. La insuficiencia valvular es la siguiente en
frecuencia, documentandose en un 34% de los casos. El derrame pericardico es la manifestacion

menos frecuente, presentandose en un 13% de los pacientes.

De acuerdo a la estadistica mundial, las manifestaciones cardiovasculares secundarias a
Enfermedad de Kawasaki son del 20 al 30% sin tratamiento con gammaglobulina intravenosa,
reduciéndose al 5% al recibir éste tratamiento. En México, existe un reporte de 36% de
manifestaciones cardiovasculares secundarias a Enfermedad de Kawasaki; en pacientes que han
recibido tratamiento con gammaglobulina intravenosa disminuye hasta un 19%. El Hospital del
Nifio DIF presenta una incidencia superior a la mundial ya reportada y muy similar a la incidencia

nacional. (31, 42)

De un total de 81 pacientes con diagnéstico de Enfermedad de Kawasaki en un periodo de 5 afios,
11 de ellos no cuentan con ecocardiograma como parte del abordaje, 70 pacientes cuentan con

estudio ecocardiografico y de éstos 15 presentan manifestaciones cardiacas.
76 pacientes recibieron tratamiento con Gammaglobulina intravenosa, de los cuales 5 requirieron

una segunda dosis de Gammaglobulina, en 3 pacientes fue necesaria la administracién de

esteroide por refractariedad de los sintomas.
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CONCLUSIONES

El Hospital del Nifio DIF, Hidalgo ha incrementado el diagndstico oportuno de Enfermedad de
Kawasaki de forma paulatina, de acuerdo al estudio realizado desde enero del 2011 a diciembre
del 2015, asi mismo, el inicio de tratamiento oportuno con gammaglobulina intravenosa a dosis de
2 gramos por kilogramo, ha limitado el niumero de manifestaciones cardiovasculares, dos terceras
partes de éstos pacientes fueron diagnosticados en los afios de 2011 y 2012, a partir de 2013
disminuye la inicidencia de manifestaciones cardiovasculares secundarias. A pesar de esto, existe
aun una diferencia significativa respecto a reportes mundiales, en donde existe solo un 5% de
manifestaciones cardiovasculares secundarias a EK tras la administracion del tratamiento, nuestro
pais reporta un 19%; muy similar a lo encontrado en nuestro reporte, donde 15 pacientes
desarrollaron manifestacion cardiovascular secundaria, de un total de 81 pacientes con diagnostico
de Enfermedad de Kawasaki, a pesar del tratamiento, representando un 18%. Concordante con los
reportes mundiales, la forma incompleta es la relacionada en la mayoria de las ocasiones con
complicaciones cardiacas, alcanzando un 47% de los casos. Asi mismo, respecto a los criterios de
Harada, podemos concluir que el sexo masculino, leucocitosis e incremento de PCR son los

factores de riesgo que se presentan con mayor frecuencia en nuestra poblacion de estudio.

El tratamiento con gammaglobulina intravenosa se administré al 94% de los pacientes, el resto
acudieron a la unidad después de dos semanas de evolucién y aparentemente sin complicaciones
segundarias. La oportunidad en el inicio del tratamiento ha ido optimizandose afo con afo, sélo 2
de los pacientes recibieron tratamiento después de 10 dias, esto en el afio 2011, cabe sefalar que
los pacientes han acudido en su mayoria después de 5 dias de inicio de sintomatologia. La
presencia de aneurismas coronarios, es la manifestacion cardiovascular presentada con mayor
frecuencia, alcanzando un 53%, mientras que los aneurismas gigantes se presentaron en un 20%
de los casos, sobrepasando de forma importante al reporte mundial, donde se presentan en 4% de
los pacientes. Dentro de los aspectos a resaltar, 11 de los 81 pacientes con diagndstico de
Enfermedad de Kawasaki no cuentan con un estudio ecocardiografico, del resto s6lo un 20% tiene
un reporte en el momento del diagndstico, lo que podria afectar el impacto del estudio realizado,
ya que no contamos con evidencia de la ausencia de enfermedad cardiaca previa al diagnéstico de

Enfermedad de Kawasaki.

El seguimiento de pacientes por consulta externa ha sido irregular, el 23% de pacientes no ha
acudido a la realizacién de ecocardiografias de control, el 15% no tiene seguimiento en consulta
externa de Inmunologia, por tanto, la prevalencia de manifestaciones cardiovasculares en
pacientes con antecedente de Enfermedad de Kawasaki en adolescencia y adultez no puede ser

determinada en nuestro medio.
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