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RESUMEN

Introduccion: la enfermedad de Kawasaki es una arteritis sistémica de origen desconocido y
considerada emergente a nivel mundial. Actualmente no existe marcador bioldgico que permita
realizar un diagndstico seguro, este se fundamenta en una asociaciéon de sintomas y signos
agrupados segun criterios clinicos.

Objetivo: caracterizar clinicamente los pacientes diagnosticados en el Hospital Pedidtrico Pedro
Soto Alba de Moa.

Método: estudio serie de casos, que incluyd los cinco pacientes con enfermedad de Kawasaki

diagnosticados en Moa en el periodo comprendido entre enero 2007 diciembre 2012. Para obtener
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los datos se realiz6 una revisidon exhaustiva de las historias clinicas confeccionadas durante el
ingreso. Se emplearon estadigrafos descriptivos.

Resultados: el 100% de los casos eran de sexo masculino y el 80% tenian tres afios de edad. La
fiebre de mas de cinco dias de evolucién, el exantema, la adenitis y la inyeccién conjuntival se
presentaron como criterios diagndsticos en todos los casos. La hemoglobina <100 g/L, la
aceleracién de la eritrosedimentacién por encima de 90 mm/h y la proteina c reactiva positiva se
observaron como alteraciones analiticas en el 100% de los pacientes.

Conclusiones: en Moa se diagnostica aproximadamente un caso con enfermedad de Kawasaki
por ano, expresandose con mayor frecuencia a los tres afos de vida y el sexo masculino. La
mayoria de los criterios diagndsticos se manifestaron en todos los pacientes y demoraron mas de
cuatro dias en desaparecer luego de iniciado el tratamiento. Solo un paciente presentd

complicaciones cardiovasculares.

Palabras clave: arteritis sistémica, enfermedad de Kawasaki, nifio.

ABSTRACT

Introduction: Kawasaki disease is a systematic arteritis of unknown origin, considered a
worldwide emergent disease. There is not a biological indicator allowing a safe diagnosis, this is
based in an association of grouped symptoms and signs according to clinical criteria.

Objective: to characterize clinically the diagnosed patients at Pedro Sotto Alba Moa Paediatric
Hospital of Moa.

Method: a series of cases study which included the five patients with Kawasaki disease diagnosed
in Moa, in the period from January 2007 to December 2012. There was a deep revision of the
clinical histories checked during the admission. Descriptive statistic tables were used.

Results: one hundred per cent of cases were males and 80% of them were three years old. Fever
during more than five days of evolution, exanthema, adenitis and conjunctive injection were
presented as diagnosis criteria in 100% cases. The haemoglobin <100 g/L, the acceleration of
eritrosedimentation over 90 mm/h and the protein c reactive positive were observed as analytical
alterations in 100% cases.

Conclusions: there is at least one patient with Kawasaki disease in Moa per year, appearing at
the age of three in the male sex. Most of the diagnosis criteria were manifested in all the patients,
delaying more than four days in disappearing after the treatment beginning. Only one patient

presented cardiovascular complications.

Keywords: systematic arteritis, Kawasaki disease, child.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una arteritis aguda febril con repercusion sistémica vy
evolucién autolimitada que afecta fundamentalmente las arterias coronarias; conocida también
como sindrome linfonodular mucocutaneo, es descrita por primera vez en el afio 1967, por el Dr.
Tomisaku Kawasaki 3. Se clasifica segun las caracteristicas patoldgicas como una vasculitis de
mediano calibre, considerandose recientemente una enfermedad emergente y la primera causa de

cardiopatia adquirida en nifos 3.

A pesar de ser objeto de continua observacidon clinica y de laboratorio se describe como una
enfermedad de etiologia no precisada. En la actualidad se plantea que es desencadenada por
superantigenos, los cuales actian estimulando de forma andmala la respuesta inmune, sobre todo

en pacientes predispuestos genéticamente *7.

La incidencia actual es imprecisa, la mayoria de los autores concuerdan en que existe un sub-
registro de casos debido a la poca experiencia del personal médico en relacién con el diagndstico
de la enfermedad y a la no existencia de normas establecidas internacionalmente para el

pesquisaje y notificacion de la misma 23872,

En Japdén se reportan aproximadamente 12 000 casos nuevos al afo, 229,9 x 10> menores de
cinco afios, Corea (113,1 x 10°) y Taiwan (69,0 x 10°) constituyen el segundo y tercer pais con
mavyor incidencia a nivel mundial, en Estados Unidos (EU) se registran 20,8 x 10° diagndsticos por
afno. Datos estadisticos internacionales revelan que el 50% de los pacientes debutan antes de los

dos afios de edad y el 80% antes de los cuatro, la relacidn nifio/nifia es de 1,5:1 28 10,

La necesidad de realizar el diagnodstico de la enfermedad por criterios clinicos (American Heart
Association), la ausencia de un marcador bioldgico que permita confirmarlo y el elevado
porcentaje de presentaciones atipicas la convierten en una enfermedad de extraordinaria

importancia para el pediatra /3.

En Cuba solo aparecen reportados 30 casos en 13 publicaciones & 11-14, En el Hospital Pediatrico
Universitario Pedro Soto Alba de Moa se han diagnosticado cinco pacientes en el ultimo
quingquenio, por lo que se realiz6 la investigacién con el objetivo de describir el comportamiento

clinico-epidemioldgico de la enfermedad.
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METODOS

Se realizé un estudio de serie de casos, que incluyd los cinco pacientes egresados del Hospital
Pediatrico Universitario Pedro Soto Alba de Moa, provincia Holguin por enfermedad de Kawasaki
en el periodo comprendido entre enero de 2007 y diciembre de 2012. El diagndstico se realizd

segln los criterios establecidos por la Academia Americana de Pediatria (2004) !:
- Fiebre persistente de al menos cinco dias de duracion
- Presencia de al menos cuatro de los siguientes criterios:

a) Cambios en las extremidades: agudos (eritema de palmas y plantas; edema de pies y

manos), subagudos (descamacion periungueal de manos y pies en dos o tres semanas).
b) Exantema polimorfo.
c) Inyeccidn conjuntival bilateral bulbar sin exudados.

d) Cambios en labios y en la cavidad oral: eritema, labios fisurados, lengua aframbuesada,

enantema.

e) Linfadenopatia cervical (=1,5 cm de didmetro) generalmente unilateral.

- Exclusidn de otras enfermedades con hallazgos similares

Los datos se obtuvieron a partir de la revision de las historias clinicas confeccionadas durante el
ingreso. Las variables cualitativas nominales medidas fueron el sexo, los criterios diagndsticos
descritos anteriormente, las manifestaciones clinicas asociadas (sintomas o signos encontrados
durante el interrogatorio y el examen fisico no considerados criterios diagnosticos) y las
alteraciones analiticas (principales alteraciones encontradas en los estudios complementarios

realizados).

Mientras que las variables cuantitativas continuas fueron: la edad (distribuida segun afios
cumplidos) y la respuesta al tratamiento (dias en que se evidencid la mejoria de los sintomas);
como estadigrafos descriptivos se utilizaron la frecuencia absoluta, razén, media y porcentaje. La

investigacion cumplié con los principios de la Declaracidon de Helsinki. Todos los padres o tutores
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de los pacientes dieron su consentimiento informado para esta investigacion aprobada por el

Consejo Cientifico de la institucidn. Los autores no refieren conflictos de intereses.

RESULTADOS

En el periodo en estudio se diagnosticaron un total de cinco pacientes, a razén de un paciente por
afio (tabla I). El 100% de los casos pertenecian al sexo masculino, cuatro (80,0%) tenian tres

afos de edad y uno (20,0%) cuatro afnos.

Tabla I. Distribucién de los pacientes seglin edad y sexo

Sexo
Total
Edad Masculino Femenino
No % No % No %
3 anos 4 80,0 0 0,0 4 80,0
4 anos 1 20,0 0 0,0 1 20,0
Total 5 100,0 0 0,0 5 100,0

Fuente: historias clinicas

En la distribucién de los pacientes segun los criterios que permitieron arribar al diagnéstico de la
enfermedad (tabla II), el 100% presenté fiebre de al menos cinco dias de evolucidn, inyeccién
conjuntival, exantema y adenopatia cervical superior a 1,5 cm. En el 80% de los casos se

observaron alteraciones en la boca y en el 40% alteraciones en manos vy pies.

Tabla II. Criterios que permitieron arribar al diagndstico

Criterios diagndsticos No %
Alteraciones de manos y pies 2 40,0
Alteraciones de la boca 4 80,0
Adenopatia superior a 1,5 cm 5 100,0
Exantema polimorfo 5 100,0
Inyeccion conjuntival 5 100,0
Fiebre de cinco dias de evolucién 5 100,0

Fuente: historias clinicas n=5

La artralgia y el sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SRIS) constituyeron
manifestaciones clinicas asociadas en el 60% de los pacientes (fig. 1). El 40,0% presento
vomitos y hepatoesplenomegalia, mientras que, el 20,0% tuvo diarreas, meningitis y alteraciones

coronarias.
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Aneurismas arterias coronarias
Meningitis |
Diarreas |
Vémitos
Hepato-esplegnomegalia
SRIS | 60,0

Artralgia — 60,0

0,0 20,0 400 60,0

Fig. 1. Manifestaciones clinicas asociadas

En el 100,0% de los casos se constaté eritrosedimentacion = 90 mm/h, hemoglobina <100 g/L y
proteina C-reactiva (PCR) positiva (fig. 2). Otras alteraciones analiticas reportadas fueron
leucocitosis =12x10°/L en el 60% de los pacientes, asi como, pleocitosis del liquido cerebro-
raquideo (LCR), conteo de plaquetas <350x10°/L y alteraciones ecocardiograficas (dilatacion

aneurismatica de las arterias coronarias) en el 20,0%.

%

Conteo de plaguetas = 350*109/L i|h|2{lﬂ
Alteraciones ecocardiograficas | SEEEEES 20.0
Pleocitosis del LCR
Leucocitosis = 12*109/L |
Eritrosedimentacién 280 mm/h

PCR positiva

Hemeoglobina =100 g/l

e

00 200 400 600 800 100.0

Fig. 2. Alteraciones analiticas

Segun el tiempo promedio (dias) que demoraron las principales manifestaciones clinicas (criterios
diagndsticos) en desaparecer, luego de comenzar con el tratamiento especifico de la enfermedad
(fig. 3) fueron las alteraciones de las manos y pies (9,3 dias), las alteraciones de la boca (7,1

dias) y la inyeccion conjuntival (5,8 dias) los sintomas que persistieron por mayor tiempo, sin
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embargo, la adenitis desaparecid a los cuatro dias como media, el exantema a los 4,2 vy la fiebre a

los 4,3.

Adenitis

Exantema

Fiebre

Inyeccién conjuntival
Alteraciones de la boca
Alteracion de manos y pies

Promedio (dias)

[—

| —————— 4 2

| ——— 4 3

| —— 5 §

| ——————————— 7 1

EEEEEEEEEE—————————. 8 3

T

0
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Fig. 3. Tiempo promedio que demoraron los principales sintomas en desaparecer luego de

comenzar el tratamiento

DISCUSION

Al distribuir los pacientes segin edad se encontré similitud con la mayoria de las referencias
publicadas donde se plantea que el 80% de los casos son diagnosticados entre 1- 4 afios de edad.
La enfermedad se presenta generalmente antes de los ocho anos y es muy rara después de los
doce. Milagro Morales y colaboradores encontraron que el 100% de los pacientes atendidos en el
Hospital Pediatrico William Soler de la Habana tenian menos de ocho afios, el grupo de edad mas
afectado es el de 1-4 (57,1%) 8. Quezada Chavarria reporta el 82% de pacientes menores de
cinco afios en dos hospitales del Instituto Mexicano del Seguro Social de la zona metropolitana de

Guadalajara, Jalisco, México’.

Las evidencias sefialan un predominio de la enfermedad en el sexo masculino (1,5:1), estudios
publicados en México, Japén y Corea muestran que los varones tienen un mayor riesgo de
enfermar 2 > 15, En Moa, la totalidad de los nifios que conformaron la serie fueron masculinos.

El diagndstico de la enfermedad clasica es clinico y se establece cuando hay fiebre de al menos
cinco dias de evaluaciéon mas cuatro de los cinco criterios establecidos por la American Heart
Association 1. Sin embargo, pacientes con cuatro criterios principales se pueden diagnosticar como
Kawasaki cuando existe dilatacion o aneurisma

incompleto coronario confirmado por

ecocardiograma o angiografia.
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Todos los enfermos incluidos en la serie estudiada en el Hospital Pediatrico de Moa se clasificaron
como Kawasaki clasico. La fiebre, la inyeccidn conjuntival, el exantema polimorfo y la adenopatia

mayor de 1,5 cm se presentaron como criterios diagndsticos en la totalidad de los pacientes.

En una encuesta realizada en Japodn por Sudo, las formas incompletas constituyen el 15-20% de
los casos, 80% tenian la forma clasica; 14,2% tienen cuatro signos principales, 4,6% poseen tres
y 1,2% presentan uno o dos signos®. Los casos de EK incompletos son mas comunes en lactantes.
En el estudio realizado en el Hospital William Soler se encuentra que la fiebre, el eritema palmo-
plantar, la inyeccién conjuntival y las lesiones orofaringeas estaban presentes en el 100% de los

casos, el exantema polimorfo en el 85,7% y adenopatia cervical en el 57,1% 8.

La artralgia, el SRIS, la hepatoesplenomegalia y los vomitos constituyeron las manifestaciones
clinicas asociadas mas frecuentes segun las evidencias encontradas en las historias clinicas de los

pacientes diagnosticados en Moa. Solo un paciente presentd aneurisma coronario.

En la mayoria de los articulos publicados se plantea que aproximadamente el 20% de los
pacientes con EK son diagnosticados cuando aparecen las lesiones coronarias, sobre todo en las
formas clinicas incompletas. El SRIS se observa en el 50-60% de los casos, artritis y artralgia
entre el 10-20%, la meningitis aséptica en el 25% vy la hepatomegalia en el 40%. Otras
manifestaciones clinicas descritas son: paralisis del VII par craneal, pérdida auditiva
neurosensorial, proteinuria, nefritis e insuficiencia renal, derrame pleural, infiltrado pulmonar,

dolor abdominal, diarreas, ictericia y uveitis anterior 2 > °,

En los exdmenes complementarios realizados se evidencié descenso de la hemoglobina por debajo
de 100 g/L, aceleracion de la eritrosedimentacion =90 mm/h y PCR positiva en todos los
pacientes. La mayoria de los investigadores consideran que estos hallazgos son frecuentes en la

fase aguda de la enfermedad - 2 8 10,

Solo un paciente presentd alteraciones ecocardiograficas y trombocitosis. Diferentes autores
reconocen que la afectacion coronaria guarda relacién con el retraso en el diagndstico, sobre todo

en lactantes y en pacientes con formas clinicas incompletas ° 1516,

A pesar del conocimiento incompleto de la etiologia y patogenia de EK, se dispone de un
tratamiento efectivo; inmunoglobulina intravenosa (IGIV) a dosis altas (1,6-2,0 g/kg/dosis Unica o
400 mg/kg/dia por cinco dias). La rapida disminucién de los indicadores de la inflamacién
expresados a nivel clinico y humoral, demuestra su efectividad, sin embargo, la mayor

contribucion de su uso es la reduccion de la incidencia de afeccion coronaria cuando se aplica en
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los primeros diez dias de evolucion de la enfermedad. En pacientes tratados la tasa de incidencia

de aneurismas coronarios se reduce al 3% 1/ 3.8, 16,17,

Desde las primeras descripciones de la enfermedad se establecid como base del tratamiento el
empleo de &cido acetil salicilico (AAS) como droga antiinflamatoria a dosis altas (80-100
mg/kg/dia) hasta la resolucién de la fase aguda, habitualmente los primeros 14 dias. Durante la
fase de convalecencia, la utilidad de AAS se debe fundamentalmente a su efecto antiagregante
plaquetario (3-5 mg/kg/dia) 3. En Moa se utiliz6 como protocolo de tratamiento la administracion
de IGIV (400mg/Kg/dia) por cinco dias y AAS (100 mg/kg/dia) mientras existian signos clinicos y

humorales de respuesta inflamatoria aguda.

La mejoria clinica de los pacientes se hizo evidente a partir de las 72 h de iniciado el tratamiento.
Las alteraciones de las manos y los pies fueron las manifestaciones que mas demoraron en
mejorar, seguido por las alteraciones de la boca y la inyeccion conjuntival. La fiebre, el exantema
y la adenitis declinaron alrededor de los cuatro dias, resultados que coinciden con los publicados

por otros autores 116,

CONCLUSIONES

En Moa aunque la muestra estudiada es pequefa, determinado por lo infrecuente que es la
enfermedad de Kawasaki, esta se expresé con mayor frecuencia a los tres afios de vida y el sexo
masculino. La mayoria de los criterios diagndsticos se manifestaron en todos los pacientes y
demoraron mas de cuatro dias en desaparecer luego de iniciado el tratamiento. Solo un paciente

presentd complicaciones cardiovasculares.
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