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RESUMEN

INTRODUCCION. La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica, aguda,
febril, de evolucién autolimitada, con alto riesgo de secuelas en nifios menores de 5
afios, si no se diagnostica y trata en su estadio inicial. Fue objetivo de este estudio
describir el comportamiento clinico-epidemiolégico de la enfermedad de Kawasaki
en la infancia.

METODOS. Se realizé un estudio descriptivo, de aspectos clinicos y
epidemiologicos, de los pacientes con diagnostico de enfermedad de Kawasaki
atendidos en el Hospital Pediatrico «William Soler» entre enero del 2002 y
diciembre del 2009. Las variables estudiadas fueron edad, sexo, manifestaciones
clinicas, fecha de inicio de los sintomas y de diagndéstico, examenes
complementarios y tratamiento, y respuesta al tratamiento.

RESULTADOS. El 100 % de los pacientes eran menores de 8 afios. El 57,1 %
fueron del sexo masculino. La enfermedad se observé en mayor frecuencia en la
época de sequia. En el 100 % de los pacientes se documenté fiebre de mas de 5
dias de evolucion, inyeccidon conjuntival, lesiones orofaringeas y eritema palmar y
plantar; en el 85,7 % de los pacientes se hall6 exantema polimorfo y en el 57,1 %,
adenopatia Unica cervical. La eritrosedimentacién se observé elevada en el 100 %
de los casos y en el 85,7 % se determiné anemia. Tres pacientes (42,8 %)
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presentaron alteraciones coronarias. Todos los pacientes fueron tratados con
inmunoglobulina endovenosa (Intacglobin) y aspirina; en 3 de los casos fue
necesario administrar una segunda dosis de inmunoglobulina endovenosa.

Palabras clave: Kawasaki, sindrome linfomucocutaneo, vasculitis sistémica,
inmunoglobulina endovenosa.

ABSTRACT

INTRODUCTION. The Kawasaki's disease is a systemic, acute, febrile of auto-
course vasculitis with a high risk of sequelae in children under 5 years old if it is not
diagnosed and treated in its early stage. The aim of present study was to describe
the clinical-epidemiological behavior of the Kawasaki's disease in childhood.
METHODS. A descriptive study was conducted of the clinical and epidemiological
features of patients diagnosed with Kawasaki' disease seen in the "William Soler"
Children Hospital between January, 2002 and December, 2009. The study variable
were: age, sex, clinical manifestations, date of symptoms onset and of the
diagnosis, complementary examinations and treatment and response to treatment.
RESULTS. The 100% of patients were under 8 years old. The 57,1~ % was of male
sex. The disease was more frequent in drought season. Fever was documented n
the 100% of patients during more than 5 days of course, conjunctival injection,
oropharyngeal lesions and plantar and palmar erythema; in the 85,7% of patients
there was a polymorphous exanthema and in the 57,1%, a cervical unique
adenopathy. The erythrosedimentation was high in the 100% of cases and in the
85,7% anemia was diagnosed. Three patients (42,8%) has coronary irregularities.
All patients were treated with intravenous immunoglobulin (Intacglobin) and
aspirin; in three of cases it was necessary to administer a second dose of
intravenous immunoglobulin.

Key words: Kawasaki, lymphomucocutaneous syndrome, systemic vasculitis,
intravenous immunoglobulin.

INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki, cuya denominacidén responde al nombre del pediatra
japonés Dr. Tomisaku Kawasaki, fue identificada por primera vez en el afio 1961,
en un nifio de 4 afos de edad. En 1967, el Dr. Kawasaki realizé la primera
publicaciéon sobre la enfermedad, en idioma japonés, donde la describe como un
sindrome mucocutaneo con adenopatia y descamacion. Describié una serie de 50
casos de lactantes y nifios mayores, con manifestaciones clinicas comunes a otras
enfermedades de la infancia, pero que por su evolucién y particularidades en la
respuesta al tratamiento denotaban la emergencia de una nueva enfermedad.*

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica, aguda, febril, de evoluciéon
autolimitada, con afeccién principal de las arterias coronarias y una amplia variedad
de sintomas acompariantes.
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Esta vasculitis sistémica afecta a vasos de mediano calibre y pequefias arterias y
menos frecuentemente a las venas, con lesiones inflamatorias practicamente en
todos los 6rganos.??

Es una enfermedad predominantemente pediatrica. El 80 % de los casos se observa
en el menor de 5 afios. Aunque es mas comun en este grupo de edades, también
puede presentarse en nifios mayores de 8 afios. Los varones se enferman mas que
las hembras en una proporcion de 1,5:1. Afecta a nifios de todas las razas, aunque
los asiaticos muestran una particular susceptibilidad, y es Japoén el pais con mas
alta incidencia. Se ha observado un incremento del niumero de enfermos a finales
del invierno y en la primavera.®®

La etiologia de la enfermedad de Kawasaki sigue siendo un enigma; el mayor
ndmero de estudios orienta hacia una causa infecciosa, que origina una disfuncion
inmunoldgica en individuos genéticamente predispuestos. Sin embargo, no ha
podido ser identificado el microorganismo causal.®

En Cuba hasta el afio 2010 aparecen reportados solo 22 casos en 11 publicaciones
sobre la enfermedad.”*® Una de ellas es una revisién.’ La primera comunicacion
fue realizada por el Dr. Rojo Concepcion, en 1983,” y en nuestro centro el Gnico
reporte fue realizado por la Dra. Martha Morofio y cols. en 1989.2

Es objetivo de este trabajo describir el comportamiento clinico-epidemiolégico de la
enfermedad de Kawasaki en nifios egresados de nuestro centro entre enero del
2002 y diciembre del 2009, para exponer nuestra experiencia y con ello contribuir a
la identificacion de la enfermedad en estadios iniciales y evitar con ello la secuela
cardiovascular.

METODOS

Se realizé un estudio descriptivo, de aspectos clinicos y epidemioldgicos de
pacientes egresados del Hospital Pediatrico Docente «William Soler» con
diagnodstico de enfermedad de Kawasaki, durante el periodo de tiempo comprendido
entre enero del 2002 y diciembre del 2009. Los datos, obtenidos de la revision de
las historias clinicas de estos pacientes, incluyeron edad, sexo, manifestaciones
clinicas, fecha de inicio de los sintomas y de diagnéstico, examenes
complementarios y tratamiento. La respuesta al tratamiento se clasificé en
resolucion de la enfermedad, si los pacientes presentaban resolucion de la
enfermedad con la terapéutica inicial; persistente, cuando precisaron una segunda
dosis de Intacglobin, y refractaria, cuando fue necesario administrar una tercera
dosis por la persistencia de los sintomas.

Los datos fueron procesados por un sistema de gestién de base de datos, para
generar tablas y gréaficos estadisticos. Como medidas de resumen para expresar los
resultados se emplearon los porcentajes.

RESULTADOS

Se estudiaron un total de 7 pacientes con diagndstico de enfermedad de Kawasaki.
Al analizar los resultados se observé que el grupo de edad mas afectado fue el de
1-4 afos de edad (57,1 %) siguiendo en orden de frecuencia los pacientes entre 5-

160
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Pediatria 2011; 83(1):158-165

8 afios (28,6 %) y en menor grado los menores de 12 meses (14,3 %). No hubo
mayores de 8 afos.

En la tabla 1 se muestran las manifestaciones clinicas de la enfermedad. La fiebre,
la inyeccidon conjuntival, el eritema palmo plantar y las lesiones orofaringeas
estuvieron presentes en el 100 % de los pacientes, seguida en orden de frecuencia
por el exantema polimorfo (85,7 %).

Tabla 1. Manifestaciones clinicas de la enfermedad de Kawasaki

Manifestaciones clinicas Casos %

Fiebre 7 100
Eritema palmo-plantar con edemay 7 100
descamacion

Inyeccién conjuntival 7 100
Lesiones orofaringeas 7 100
Exantema polimorfo 6 85,7
Adenopatia cervical Unica 4 57,1
Meningoencefalitis aséptica 1 14,3
Neumonia 1 14,3
Sepsis grave 1 14,3

En el 100 % de los casos la eritrosedimentacion se observé elevada. En la tabla 2
se muestran los resultados de los examenes complementarios realizados al ingreso.

Tabla 2. Exdmenes complementarios realizados al ingreso

Resultados Casos %
de exdmenes complementarios
Anemia (Hb < 110 g/L) 6 85,7
Eritrosedimentacion acelerada 7 100
Trombocitosis 1 14,2
Alteraciones ecocardiograficas 3 42.8

Notese (tabla 3) que 4 pacientes respondieron satisfactoriamente al tratamiento
con inmunoglobulina endovenosa; en 3 fue necesario repetir dosis.

Tabla 3. Respuesta al tratamiento con inmunoglobulina endovenosa

Respuesta al tratamiento Casos %
Resolucion de la enfermedad 4 57,1
Enfermedad persistente 3 42,9
Enfermedad refractaria 0 0
Total 7 100
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DISCUSION

A pesar de que la enfermedad de Kawasaki se conoce desde hace cerca de 50 afios,
aun no ha sido determinada su etiologia. Por otra parte, esta enfermedad plantea
importantes problemas diagnoésticos pues sus manifestaciones clinicas son similares
a las de un grupo importante de entidades nosoldgicas tratadas habitualmente con
antibidticos, lo que retrasa su diagnéstico y tratamiento.

Los estudios epidemiolégicos de la enfermedad de Kawasaki son numerosos. En
ellos se refleja un pico maximo de incidencia de la enfermedad en los nifios
menores de 5 afios, una mayor frecuencia en el sexo masculino, con una proporcion
1.5:1, y la existencia de predileccién por determinados grupos raciales,
fundamentalmente el asiatico. En cuanto a la época del afio de mayor incidencia,
destaca un incremento del nimero de casos en el invierno e inicios de la primavera,
sin que haya podido explicarse este comportamiento.*®2° En nuestro estudio, 5
pacientes eran menores de 5 afios de edad; de ellos uno era lactante y 4 tenian
edades entre 1 y 4 afos. Los 2 restantes tenian entre 5 y 8 afos, lo que se
corresponde con otros informes sobre la enfermedad. Cuatro pacientes (57,1 %)
eran del sexo masculino, lo que igual se corresponde con lo reportado con la
bibliografia. Ninguno de los nifios tenia ascendencia asiatica y en cuanto a las
estaciones del afio, sabemos que el clima de Cuba es tropical y himedo, y la
distribucion de las precipitaciones determina dos estaciones: una de seca, que se
extiende de noviembre a abril y otra de lluvia que abarca los meses de mayo a
octubre. Por ello, al relacionar los casos teniendo en cuenta la fecha de su
diagndstico observamos un mayor nidmero de casos en la estacion de seca (4
casos; 57,1 %), época en que habitualmente las temperaturas son ligeramente
mas bajas. En ninguno de los estudios realizados en nuestro pais se relaciona la
presentacion de la enfermedad con la época del afio.

El diagndstico de enfermedad de Kawasaki clasica o tipica se realiza por la
presencia de fiebre alta mantenida de mas de 5 dias de evolucion y 4 de las
manifestaciones clinicas siguientes: exantema polimorfo (maculopapular
eritematoso, escarlatiniforme), inyeccién conjuntival, enrojecimiento y edema de
manos y pies, cambios en los labios y la boca (labios rojos, secos y agrietados,
eritema de boca, lengua y faringe) y adenitis cervical no supurativa.?*®

En nuestro estudio la fiebre, el eritema palmo-plantar con edema y descamacion, la
inyecciéon conjuntival y las lesiones orofaringeas se presentaron en el 100 % de los
pacientes, siguiendo en orden de frecuencia el exantema polimorfo en un 85,7 %
de los casos y la adenopatia cervical Unica en el 57,1 %. Estas manifestaciones
coinciden con las reportadas por la literatura médica. Todos los casos tuvieron la
presentacion tipica de la enfermedad, que se reporta como la mas frecuente y a su
vez coincide con la forma de presentacién de los casos reportados en nuestro pais.®
12,16 como otras manifestaciones acompafiantes, se presentd en un caso
meningoencefalitis aséptica y en otro neumonia con manifestaciones de sepsis
grave. Existe un 10 % de los casos de enfermedad de Kawasaki que son atipicos,
ya que estando presente la fiebre no se encuentran todos los criterios indicativos de
la enfermedad, pero existe afectacion coronaria. Esta forma de presentacion no se
observé en nuestros pacientes.

En los exdmenes complementarios realizados de rutina destacan el descenso de la
hemoglobina, el incremento de la eritrosedimentacion y la trombocitosis.**° En
nuestros casos la anemia estuvo presente en 6 nifios (85,7 %); en todos se
observé la eritrosedimentacién acelerada, y solo en uno, trombocitosis. El
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ecocardiograma, que es obligado en todos los pacientes a fin de precisar ectasias o
aneurismas saculares o fusiformes, mostré alteraciones en 3 de los 7 pacientes,
consistentes en ectasias coronarias en 2 y en otro, una ectasia que evolucion6 a
aneurisma.

Diferentes autores reconocen que el retraso en el diagnéstico de la enfermedad por
encima de los 10 dias incrementa el riesgo de afectacién coronaria, sobre todo en
los lactantes.'® ?* En 6 pacientes se realiz6 el diagnéstico antes de los 10 dias, y 2
de ellos ya presentaban alteraciones coronarias en fechas tan tempranas como el
6to. y 8vo. dias. Un caso se diagnosticé después de los 10 dias y fue el lactante,
que presentd una ectasia coronaria. De estos 3 casos con coronariopatia, uno
evolucioné favorablemente a la resoluciéon del cuadro y se traté del paciente al que
se le realiz6 el diagndstico a los 6 dias de aparicion de las manifestaciones clinicas.
El paciente diagnosticado a los 8 dias presentd ectasia coronaria que evolucion6 a
un aneurisma coronario, y el lactante, después que egreso, no fue seguido en
nuestro centro.

El tratamiento de la enfermedad se realiz6 a todos los pacientes con dosis de
aspirina de 80 a 100 mg/(kg-d) las dos primeras semanas y posteriormente en
dosis de 3-5 mg/(kg-d) y con esquemas de Intacglobin en 400 mg/(kg-d) durante 5
dias a 3 pacientes y de 2 g/kg en dosis Unica al resto. Los 3 pacientes con
alteraciones coronarias recibieron el esquema en dosis fraccionadas de Intacglobin.
Aunque pueden utilizarse ambos esquemas, la dosis de 2 g/kg de inmunoglobulina
EV se reconoce como mas efectiva para el tratamiento de la enfermedad y para
evitar la apariciéon de alteraciones coronarias.®'?? La literatura reporta que un 10
% de los pacientes no responde a la primera dosis de inmunoglobulina EV y la
fiebre persiste por mas de 48-72 h, por lo que debe repetirse la misma dosis y
continuar con aspirina.®*?° En 3 de nuestros pacientes fue necesaria una segunda
dosis de Intacglobin, por la persistencia del cuadro febril; uno de ellos fue el caso
con coronariopatia que evolucioné a la resolucion.

Se describe la enfermedad refractaria en pacientes en los que se mantienen las
manifestaciones clinicas después de una segunda dosis de inmunoglobulina EV. En
estos casos se recomienda repetir la dosis de inmunoglobulina EV, continuar con el
esquema antitrombadtico de aspirina e iniciar pulsos de metilprednisolona en dosis
de 30 mg/(kg-d) durante 3 dias.*?° En nuestros pacientes no se presentaron casos
con enfermedad refractaria.
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