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RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki antes Illamada sindrome linfatico
mucocutaneo, es una vasculitis sistémica de vasos de pequefio y
mediano calibre que afecta principalmente a nifios menores de cinco afios
de edad, con una prevalencia mayor en varones. El primer caso fue
descrito por el Dr. Tomisaku Kawasaki en 1961 y ya para 1967 fueron
publicados los primeros 50 casos por él mismo. En Ecuador no se cuenta
con estadisticas de esta enfermedad mas aun de sus complicaciones y
morbi-mortalidad como son: los aneurismas coronarios, incapacidad fisica
y la muerte subita. Es una enfermedad de causa desconocida y que
requiere una alta sospecha diagnostica. En la actualidad gracias a los
avances de la medicina se a logrado identificar las complicaciones
cardiacas mediante el estudio de ecocardiografia. En el siguiente caso
clinico presentamos un lactante mayor con Enfermedad de Kawasaki
incompleta o atipica que amerito un manejo multidisciplinario para su

diagnostico y tratamiento.

Palabras claves : Kawasaki, sindrome linfatico mucocutaneo, atipico,
aneurisma, vasculitis, poliarteritis, secuelas.



ABSTRACT

Kawasaki disease is a systemic vasculitis of small and medium-sized
vessels that mainly affects children under five years of age, with a higher
prevalence in men. The first case was described by Dr. Tomisaku
Kawasaki in 1961 and by 1967 the first 50 cases were published by
himself. In the Ecuador, there are no statistics of this disease, even more
of its complications and morbi-mortality, such as coronary aneurysms,
physical incapacity and sudden death. It is a disease of unknown cause
and requires a high diagnostic suspicion. Nowadays thanks to the
advances of the medicine has been able to identify the cardiac
complications through the study of echocardiography. In the following
clinical case, we present an older infant with incomplete or atypical
Kawasaki disease who deserves multidisciplinary management for

diagnosis and treatment.

KEY WORDS.:.

Kawasaki, Mucocutaneo, atypical Iymphatic syndrome, aneurysm,
vasculitis, Polyarteritis, sequelae.



1. INTRODUCCION

La Enfermedad de Kawasaki es una enfermedad rara de etiologia
desconocida, posiblemente de caracter inmunologico, antes llamada
sindrome linfatico mucocutaneo, poliarteritis nudosa infantil, es una
vasculitis generalizada con predileccion de vasos arteriales de mediano y
pequefio calibre, que se presenta en pacientes en edad pediatrica, el 85%
de casos ocurren entre los 3 meses y 5 aflos de edad (mas
frecuentemente, de 18 a 24 meses de vida) (1). Afecta
predominantemente a nifios, siendo la proporcion hombre:mujer de 1,5-
2,1:1 (2): Aunque es mas frecuente en paises asiaticos, actualmente tiene
una distribucion universal y esta presente en todas las razas y etnias.

Es prevalente en Japon, con una incidencia anual de 90-250 casos
por cada 100 000 nifios menores de 5 afios, seguido por Corea, Taiwan y
China. En EE. UU., oscila entre 6 y 15 casos por 100 000 nifilos, mientras
que, en Europa, es de 4 a 5 casos por 100 000 nifios. En Argentina, la
incidencia anual es de 4 casos cada 100 000 consultas (3). En Chile se
reportan una incidencia de 3,9/100.00 menores de cinco afos, en Mexico
se han publicado datos entre 15 a 22 casos por 100000 habitantes segun
el aflo de reporte. En el Ecuador no contamos con estadisticas sobre la
incidencia de esta enfermedad, sin embargo se han realizado dos
estudios uno en el Hospital Roberto Gilbert en el periodo de 6 afios hasta
el 2008 reporta una casuistica de 22 pacientes, siendo el grupo etario
predominante entre 1 a 5 afos, sin diferencias significativas en el género.
En un estudio realizado en el servicio de ecocardiografia del hospital
Metropolitano-Quito en el servicio de ecocardiografia se revisaron en total
6129 estudios ecograficos , desde enero del 2007 a agosto del 2013 se
reportaron 95 pacientes con diagnosticados de Kawasaki. (4)

El manejo de los pacientes con sospecha de enfermedad de
Kawasaki incompleta o atipica es dificil. La ausencia de marcadores
especificos de la enfermedad y la similitud con otros procesos infecciosos



mucho mas frecuentes pueden conducir a un retraso en el diagnéstico. (5)
El tratamiento farmacologico a tiempo mejora la supervivencia al prevenir
las secuelas graves como son los aneurismas.

La Enfermedad de kawasaki probablemente representa una
respuesta inflamatoria anormal del huésped a uno o mas patdégenos aun
no identificados, que ocurren en individuos genéticamente predispuestos.
Se asocia con vasculitis sistémica que afecta particularmente a las
arterias coronarias, causando aneurismas coronarios (CAA) en el 15-25%
de los pacientes no tratados, mientras que el 2-3% de los casos no

tratados mueren como resultado de una vasculitis coronaria (6).

ETIOPATOGENIA

Se desconoce la causa de la enfermedad sin embargo existen
teorias que agentes etiologicos virales (Rotavirus, Epstein Barr,
Parainfluenza, Parvovirus B19, Herpes Virus tipo 6, Coronavirus NL63) y
bacterias (Micoplasma, Leptospira, Yersinia, Rickettsia, Chlamydia,
Propionibacterium acnés), Stafilococos, Streptococos y hongos (modelo
experimental murino en ratones) estén fuertemente implicados. (Ayala &
Greco, 2014) (8). Ademas existe una predisposicion genética en donde se
ha identificado en el analisis de asociacion del genoma, un loci de
susceptibilidad de la EK, esta proteina identificada como ITPKC (Inositol-
Triphosphate 3-Kinase C), es la encargada de la respuesta del Sistema
Inmunitario activando las citoquinas proinflamatorias que afectan a las
paredes de los vasos de mediano, producida por un infiltrado linfocitico y
monocitico con activacion endotelial, principalmente a las arterias
coronarias provocando aneurismas.(Elizari et al., 2016) (10) (Sandra Matiz

Mejia, Carolina Ariza Correa, Carolina Salinas Suarez Lobo, 2016). (13)

DIAGNOSTICO

Se realiza en base a la alta sospecha clinica ya que los estudios

gue se realizan para la evaluaciéon del paciente con enfermedad de



Kawasaki carecen del 100% de sensibilidad y especificidad, es asi que se
han reportado hasta un 10% de pacientes en edad pediatrica con
aneurismas coronarios y que no presentaron signos ni sintomas de esta
enfermedad.

El diagndstico de la EK en si se basa en su cuadro clinico

caracterizado por 3 fases evolutivas: Aguda (primeros 10 dias), subaguda
(11 — 25 dias) y convalecencia (hasta 60 dias).
En la fase aguda los pacientes presentan fiebre en el 100% de los casos,
gue oscila entre 39 a 40° centigrados, cambios en las extremidades:
edema en el dorso de manos y pies, eritema bilateral de palmas y plantas,
exantema, afectacion ocular (hiperemia conjuntival sin exudado),
afectacion de labios y cavidad bucal (eritema, sequedad, fisuras,
descamacion, grietas y sangrado espontaneo, lengua aframbuesada) y
linfadenopatia cervical.

En la fase subaguda ocurre la desaparicion de las
manifestaciones clinicas previas (exantema, fiebre y linfadenopatia) y
aparece la trombocitosis, descamacion periungueal, lineas de Beau
(surcos transversos en las ufias de las manos y los pies).

Y la ultima fase persiste hasta la normalizacion de las reactantes de fase
aguda y la trombocitosis. (Bou, 2014) (9)

Existen pacientes que no presentan los criterios clinicos
caracteristicos mencionados anteriormente, sino que mas bien presentan
un cuadro atipico o incompleto, que se la define en la Asociacion
Americana de Corazon y la Academia Americana de Pediatria como
atipico en pacientes que presentan algun problema no habitual (dafio
renal) e incompleto en aquellos que no cumplen todos los criterios
clinicos.(Antonio & Nakashimada, 2015) (7)

Para hacer una diferenciacion entre los tipos de EK se han propuestos los
siguientes criterios:
Completa: Fiebre mayor o igual de 5 dias y mas de 4 caracteristicas

clinicas principales.



Incompleta: Fiebre inexplicable mayor o igual a 5 dias, y asociada con al
menos 2 de las caracteristicas tipicas de la enfermedad.(Miaja, Erroz,
Blanco, Esgueva, & Vivas, 2013) (12) (Garrido-Garcia, Soto-Blanquel, &
Espinosa-Rosales, 2015) (11)

Como examenes complementarios se pueden realizar:
Examenes de laboratorio (biometria hematica, reactantes de fase aguda,
perfil lipidico, transaminasas, bilirrubina, GGT, albumina y troponinas
cardiacas); Estudios radiologicos (ecografia o radiografia abdominal,
tomografia de térax); Evaluacion cardiolégica (electrocardiograma,
ecocardiograma, tomografia axial computada multicorte, resonancia
magnética nuclear cardiaca, cateterismo cardiaco y pruebas de
estrés).(Sotelo-Cruz, 2016) (15)

Clinical manifestations of Kawasaki Disease
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TRATAMIENTO

El tratamiento se basa en un diagndstico a tiempo para de esta

manera evitar las complicaciones futuras.
Es por eso que la Unica medida terapéutica en el que se ha comprobado
la disminucion del riesgo del paciente de presentar aneurismas coronarios
es con uso de inmonoglobulina intravenosa en dosis pediatrica, entre los
dias 5y 10 desde el inicio de la enfermedad.

Ademas de esto si el paciente se encuentra en la fase subaguda
se recomienda el uso de ASA en dosis elevadas por su efecto
antiinflamatorio, entre el quinto y décimo dia, siendo esto de 80 — 100
mg/kg/dia por via oral dividido en 4 dosis, y posteriormente se continuara
una dosis de 3 — 5 mg/kg/dia cada 24 horas por 6 semanas o hasta la
resolucion de los aneurismas coronarios, es decir, durante la fase de
convalecencia. (Elizari et al., 2016)

Cabe recalcar la importancia del ecocardiograma como método
de diagnostico y seguimiento para la evaluacion de las arterias
coronarias en esta patologia, ya que detecta los aneurismas en la parte
inicial, con una sensibilidad del 100% y una especificidad del 97%.
(Schroh Mtsac et al., 2015)

El primer ecocardiograma debe realizarse al momento del
diagndstico o al tener la sospecha de la misma, sobre todo para evaluar la
anatomia coronaria, funcion ventricular, funcién valvular y pericardio,
aunque en la primera semana es posible no encontrar cambios, al final de
la segunda aparecen dilataciones y/o aneurismas.

Si no hay alteraciones en el primer ecocardiograma, el segundo
se realizara durante el transcurso de la segunda semana del inicio de los
sintomas; si este es normal, el tercer examen debera realizarse entre las

6 y 8 semanas desde el inicio de la EK.



Para determinar el tipo de lesion se define de la siguiente manera:

Aneurismas Dilataciones segmentarias de las
arterias coronarias con un puntaje
Z 2 2,5. Pueden ser fusiformes o

saculares.

Ectasia Dilataciébn uniforme de la arteria
coronaria (sin  una dilatacién
segmentaria) con puntaje Z entre
+2 - +2,5.

Alteraciones cualitativas También se considera afeccion
coronaria a la presencia de
aumento del brillo y ecogenicidad
en la periferia de la coronaria y

lumen irregular.

Tomado de: Enfermedad de Kawasaki: consenso interdisciplinario e
intersociedades (guia practica clinica)[JKawasaki disease:

interdisciplinary and intersocieties consensus (clinical guidelines)

Y si hablamos especificamente de los aneurismas de acuerdo a su
tamafo se clasifican en:

e Pequefios: <5 mm

e Medianos: de 5a 8 mm

* Gigantes: > 8 mm (Elizari et al., 2016)




2. PRESENTACION DEL CASO CLINICO

2.1. HISTORIA DE LA ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente lactante de 2 afios 2 meses de edad aparentemente sana
y sin antecedentes previos, que es ingresada por cuadro clinico de 3 dias
de evolucion caracterizado por alza térmica cuantificada 39°C que no
cede con medios fisicos y antipirético (paracetamol), se acompafia de
mala tolerancia oral (vOmitos posterior a ingesta de liquidos) y periodos de
irritabilidad. Se decide iniciar esquema antibidtico (ampicilina) a las 48
horas de hospitalizacion previa toma de cultivos, con lo que permanece
en mejores condiciones clinicas con control de los sintomas, por lo que se
decide alta médica al tercer dia de hospitalizacion con diagndéstico de
bacteremia oculta y continla esquema de tratamiento ambulatorio.

Paciente realiza nuevamente alza térmica a las 24 horas luego del
alta, se decide rotar esquema antibiotico. (amoxicilina + &cido
clavulanico). Permanece con alza térmica e irritabilidad muy marcada se
realiza nuevo ingreso a un centro de mayor complejidad, donde proceden
a realizar examenes de laboratorios complementarios; al tercer dia con
los resultados de los mismos, se solicita valoracion por infectologia
pediatrica quien  prescribe  nuevo esquema de hidratacion mas
ceftriaxona, al séptimo dia se repite biometria de control y al octavo dia el
cual permanece con buena evolucidén clinica, pero por resultados de
examenes (VSG elevada) y cuadro clinico inespecifico, se interconsulta
con cardiologia pediatrica, para valoracion, la cual realiza ecocardiograma
en el mismo dia, donde se evidencia ARTERITIS CORONARIA CON
DILATACION DEL TRONCO DE LA CORONARIA I1ZQUIERDA, LA
DESCENDENTE ANTERIOR Y LA CORONARIA DERECHA.

Con los signos de fiebre, irritabilidad, eyeccion conjuntival y
ecocardiograma se diagnostica ENFERMEDAD DE KAWASAKI ATIPICO.



Recibe tratamiento con ASA (acido acetil salicilico) y al segundo
dia del tratamiento presenta descamacion de la palma de la mano y

planta del pie.

2.2. ANTECEDENTES PATOLOGICOS PERSONALES

. No refiere la madre

2.3. ANTECEDENTES PATOLOGICOS FAMILIARES

. Padre: sin patologia aparente
. Madre: sin patologia aparente
. Abuela paterna: leucemia

4. EXPLORACION

4.1. EXAMEN FISICO

Piel-faneras: anormal, palidez
Cabeza: normal

Ojos: anormal, levemente hundidos
Oidos: normal

Nariz: normal

Boca: anormal, mucosa oral seca
Orofaringe: anormal, amigdalas, hiperemicas y congestivas
Cuello : normal

Torax: normal

Abdomen : normal

Organos de los sentidos:  normal
Respiratorio : normal

Cardiovascular: normal



Digestivo : anormal, hiporexia
Genital : normal

Urinario: normal

Musculo esquelético : normal
Endocrino : normal

Hemolinfatico : anormal, fiebre
Neurolégico: anormal, irritabilidad

Lista de problemas:

Cronicos:

Activos: no refiere madre
Pasivos: no refiere madre
Aqudos:

. Fiebre

. Irritabilidad

. Anemia leve

. Leucocitosis
. Trombositosis
. Velocidad de eritrosedimentacion (VSG) aumentada

. Eyeccion conjuntival

1
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4.2. EXAMENES COMPLEMENTARIOS

FECHA 29/3/16 | 30/3/16 1/4/16 | 4/4/16 10/4/16 | 18/4/16
EXAMEN

NEUTROFILOS % 71,6 72,9 65,4 |65,1 49 41,5
LINFOCITOS % 15,8 13,8 18,3 19,4 37 41,5
MONOCITOS % 7,2 7,7 9,7 8,2 8 7,3
HEMATOCRITO 32,4 31,2 319 |26,1 28,9 31,1




HEMOGLOBINA 10,8 10,3 10,5 |8,6 9,6 10
GLOBULOS BLANCOS 18,38 | 14,19 16,01 | 18,92 6,32 8,58
PLAQUETAS 283 288 373 541 266 428
CREATININA 0,5 0,18

GLUCOSA 79

PROCALCITONINA 0,03
ERITROSEDIMENTACION 35 22
PCR CUANTITATIVA 7,35 0,32 0,26
TGO 69 30 23 15

TGP 209 129 60 23

UREA 8

DENGUE IGM NEGATIVO

DENGUE IGG NEGATIVO

UROANALISIS

ESTERASA DE NEGATIVO NEGATIVO

LEUCOCITOS

NITRITOS NEGATIVO NEGATIVO

PROTEINAS NEGATIVO NEGATIVO

GLUCOSA EN ORINA NEGATIVO NEGATIVO

CUERPOS CETONICOS NEGATIVO 15

LEUCOCITOS 1 0,9

BACTERIAS NEGATIVO

CILINDROS HIALINOS NEGATIVO

CILINDROS NEGATIVO

PATOLOGICOS

EPSTEIN BAAR IGM NEGATIVO
CITOMEGALOVIRUS IGG 168,7




CITOMEGALOVIRUS IGM 0,21
HERPES I IGG 0,02
HERPES Il IGG 0,09
RUBEOLA IGG 262,3
RUBEOLA IGM 0,25
TOXOPLASMA IGG 0,13
TOXOPLASMA IGM 0,4
TUBERCULOSIS POR NO
ADN/PCR DETECTADO
PLASMODIUM NEGATIVO
CULTIVO DE HECES KLEBSIELLA

PNEUMONIAE
CULTIVO DE ORINA NEGATIVO
HEMOCULTIVO NEGATIVO
RX DE TORAX NORMAL

5. PLANTEAMIENTO SINDROMICO

Sindrome febril agudo
Vasculitis sistémica aguda y autolimitada de pequefios y medianos

Vvasos.

6. PLANTEAMIENTO NOSOLOGICO

» Se plantea enfermedad de kawasaki atipico o imcompleto en
paciente lactante de 2 afios 2 meses de edad con cuadro clinico

caracterizado por fiebre de mas de 7 dias de evolucion




acompafiado de irritabilidad e inyeccion conjuntival y elevacion de

la eritrosedimentacion que amerito interconsulta con cardiologia

pediatrica la cual realiza ecocardiograma evidenciandose dilatacion

de las arterias coronarias con lo que se llega a su diagnostico.

7.1. ESTUDIOS

7. CONDUCTA

7.1.1. ECOCARDIOGRAFIA

ECOCARDIOGRAMA 11/4/16 19/4/16 | 6/5/16 | 7/6/16 | 25/1/17 | 06/09/17
DOPPLER COLOR

CORONARIA DERECHA 4mm 3mm 2mm | 2mm | 2mm 2mm
CORONARIA IZQUIERDA | 5mm smm Amm | 3mm | 3mm 3mm
DESCENDENTE 3mm 4mm 3mm | 3mm | 3mm 3mm
ANTERIOR

ELECTROCARDIOGRAMA | 11/4/16

RITMO SINUSAL

FC 150

EJE QRS 60°

PR 0,12 seg




7.1.4. TRATAMIENTO NO FARMACOLOGICO

= Controles médicos cardiolégicos periddicos

7.1.5. TRATAMIENTO FARMACOLOGICO
= ASA (acido acetil salicilico) 5 mg/kg/dia cada 24 horas

8. DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

»= Bacteremia oculta

» Infeccidn de las vias urinarias

= Neumonia

=  Meningitis

* Leucemia

= Tuberculosis

= Torch

=  Kawasaki

» Escarlatina

» Sindrome de shock toxico o estreptocécico o estafilococico

» Sindrome de piel escaldada estafilocécico

» Sindrome de Stevens-Johnson

» Reacciones de hipersensibilidad

» Infecciones virales, exantemas inespecificos (adenovirus, herpes
humano 6, parvovirus B19, enterovirus, ECHO)

» Sindrome mononucledsico

» Linfadenitis cervical

» Leptospirosis

= Dengue

= zika



= Sarampioén
= Artritis idiopética juvenil sistémica
=  Panarterirtis nodosa

=  Otros linfomas

9. DISCUSION

La enfermedad de Kawasaki sigue siendo una patologia médica relevante
en nuestro medio, a pesar de ser poco comun, su manejo es de suma
importancia para el control de la morbilidad y mortalidad de los pacientes
gue la presentan.

A pesar de que esta patologia es rara en la poblacién en general se
conoce ciertas caracteristicas que pueden llegar a definir su diagnadstico,
como la fiebre que esta presente en el 100% de los casos, inyeccion
conjuntival (90 — 95%), exantema maculopapular difusa inespecifica (90-
92%), eritema, sequedad, fisuras, descamacion, grietas y sangrado
espontaneo en labios (92%), edema del dorso de manos y pies y eritema
bilateral de palmas y plantas (72,6%) y la menos comun linfadenopatia
cervical (50 — 56,2%). Para definir esta enfermedad como completa se
requieren fiebre mayor o igual de 5 dias y 4 de las 5 caracteristicas
clinicas principales, aunque pueden ser que no estén de forma
espontanea.

Al remitirnos a nuestro caso estamos hablando de una enfermedad
incompleta o atipica, que es en lo que se basa toda mi investigacion, ya
que la misma se considera en todo nifio con fiebre inexplicable mayor o
igual a 5 dias, asociada al menos, con 2 caracteristicas clasicas de la
enfermedad de Kawasaki, incluso se debe considerar este diagnostico en

manifestaciones clinicas inusuales de la enfermedad, aunque cumplan o



no los criterios clinicos, como son nefritis, shock cardiogénico, sindrome
hemofagocitico secundario. (16) (Mary Beth F. Son, Jane W. 2013)
Newburger (17)

Se conoce que su tratamiento se basa principalmente en el uso de
Inmunoglobulina intravenosa (IGIV ) en dosis de 2g/kg/dosis en infusién
de 12 horas, entre los dias 5 y 10 desde el inicio de la enfermedad,
teniendo un grado de certeza diagnéstica dentro de ese lapso, ya que se
ha demostrado que esta terapia disminuye el riesgo de que el paciente
presente aneurismas coronarios hasta en un 20 - 25%; y si ya ha
transcurrido mas de diez dias solo es de relevancia su uso si el paciente
presenta alza térmica o cualquier sintoma relevante de actividad de la
enfermedad.

En el caso de este estudio, la paciente presenté manifestaciones clinicas
inespecificas hasta el dia trece aproximadamente, (desde el inicio de la
enfermedad) donde se realiza su diagnéstico definitivo, ademas de esto
no existia como acompafiantes signos o sintomas que demuestre estar en
la fase activa de su patologia, por lo tanto no era procedente que reciba el
mismo.

Por su efecto antiinflamatorio en dosis elevadas se considera también
como tratamiento de base el uso de ASA, entre el quinto y décimo dia del
inicio de la enfermedad, siendo esto de 80 — 100 mg/kg/dia por via oral
dividido en 4 dosis, manteniéndolo por 72 horas una vez que el paciente
este afebril. Posteriormente a esto se continuara una dosis de 3 — 5
mg/kg/dia cada 24 horas por 6 semanas o hasta la resoluciéon de los
aneurismas coronarios. Sin embargo existe un porcentaje bajo del 10 —
15% de un fallo del tratamiento inicial.

Si nos remitimos a la paciente, durante su hospitalizacion y posterior alta,
recibe ASA en las dosis habituales con su respectivo mantenimiento para

evitar las complicaciones coronarias futuras.



Ademas de esto es necesario también considerar el uso de corticoides
para el tratamiento de los casos refractarios, es decir, los que no
responden a la dosis de inmunoglobulina, siendo la de eleccion la
metilprednisolona en dosis de 30 mg/kg/dosis por 3 dias, pero cabe
recalcar que no se recomiendan al inicio de la enfermedad ya que no se
ha comprobado en la bibliografia que disminuyen las complicaciones
cardiacas caracteristicas.

En caso de que la paciente sea alérgico a los AINES, se considera la
administracion del Clopidogrel, como antiagregante plaquetario, el mismo
gue ayuda a disminuir el riesgo de coagulos y de esta manera evitar
complicaciones (infarto).

En el momento de iniciar el tratamiento con ASA en la paciente del
presente caso podemos corroborar con los datos de la historia clinica que
a pesar de no haber remisién del cuadro, si hubo mejoria en el mismo,
llegando a encontrarse estable, por lo tanto sin la necesidad de recibir

corticoides como coadyuvante.

10. COMENTARIO

La Enfermedad de Kawasaki es poco frecuente en nuestro medio pero
con una morbimortalidad significativa, creo necesario que su diagndéstico
debe ser oportuno, sobre todo cuando el paciente presente fiebre de 39 a
40° centigrados y con una duracion de mas 7 dias (en la edad de 3 meses
a 5 afios); considerando siempre la presencia de EK atipica como una
posibilidad hasta que se demuestre lo contrario, para de esta manera
iniciar con las medidas terapéuticas necesarias con el propésito de evitar

las complicaciones futuras.



11. CONCLUSIONES

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis generalizada con
predileccion de vasos arteriales de mediano y pequefio calibre que
se presenta predominantemente en el grupo etario comprendido
entre los 3 meses a los 5 afios, teniendo una presentacion mas
comun en hombres en comparacion con las mujeres; si lo
comparamos con los resultados obtenidos en el Ecuador estos
demuestran que no hay diferencia en el sexo.

Existen agentes etiolégicos como virus, bacterias y hongos que
pueden ser causa de esta enfermedad, pero siempre teniendo en
cuenta que los pacientes que la padecen tienen una predisposicion
genética que provoca una activacion del sistema inmunitario.
Tomando en cuenta su cuadro clinico la fiebre se presenta tanto en
la EK tipica y atipica con una duracion mayor o igual a 5 dias en el
100% de los casos.

Lo que diferencia a la EK tipica y atipica son los signos y sintomas
acompafantes, ya que en la tipica se presentan mas de 4
caracteristicas clinicas principales, mientras que en la atipica son al
menos 2 de las caracteristicas tipicas de la enfermedad.

El diagndstico definitivo se lo realiza mediante un ecocardiograma,
con la medicion de las vasos arteriales de mediano y pequefo
calibre (coronarias) en donde se evidencia la vasculitis de acuerdo
a los rangos de referencia.

Es importante iniciar el tratamiento inmediatamente luego de su
diagnoéstico, el que comprende el uso de inmunoglobulina
intravenosa entre los dias quinto a décimo, desde el inicio de la
enfermedad.

Dentro del tratamiento también esta el uso de ASA por su efecto

antiinflamatorio, que se inicia en dosis elevadas en etapa inicial,



hasta llegar a dosis de mantenimiento por 6 semanas o hasta la
resolucion de los aneurismas coronarios.

Los cuadros de EK atipica tienen mas riesgo a desarrollar
anomalias coronarias, pero con el tratamiento responden de igual

manera que la enfermedad clasica.

12. RECOMENDACIONES

En todo nifio de 3 meses a 5 afios con cuadro febril que no se
acompafie sobre todo de signos y sintomas relevantes, es
necesario siempre descartar la posibilidad de EK atipica, por su
dificultad diagnostica.

Realizar un protocolo en los servicios pediatricos, basdndose en
las dltimas guias actualizadas y que sea de conocimiento de todo
el personal médico, para que exista unificacion de medidas
terapéuticas.

Realizar mas estudios observacionales: cohortes, caso-control,
transversales, series de casos y metaandlisis, en diferentes
poblaciones del Ecuador, que nos permitan obtener resultados
estadisticos acerca de esta enfermedad, para mejorar su manejo
precoz.

Educar sobre la enfermedad de Kawasaki a los padres de familia
con nifios que padecen de esta enfermedad y a la sociedad en
general, explicandoles que es una patologia que no impide llevar
una vida normal, es decir, actividades recreativas de la edad,

alimentacion y salud, sin descuidar sus respectivos controles.



12. ANEXOS

12.1. EVIDENCIAS FOTOGRAFICAS

Conjuntivitis bilateral no Lengua frambuesada
exudativa

Descamacion del lecho Angiografia que evidencia dos
periungueal de los dedos de aneurismas coronarios gigantes en
las manos. paciente con EK.

Tomado de: Pediatrics in Review Vol.34 No.4 April 2013
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