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Enfermedad de Kawasaki en un lactante de dos meses

Kawasaki Disease in an infant of two months of age
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Resumen

Se presenta el caso de un lactante de 2 meses con Enfermedad de Kawasaki (KD), que tuvo criterios clinicos
incompletos al inicio de la enfermedad, evidenciandose como complicacion final dilatacion de las arterias
coronarias. Se realiza una revision actualizada de la literatura sobre dicha patologia. A pesar de que esta
enfermedad es poco frecuente en este grupo etario, es de suma importancia pensar en esta patologia ya que
el tratamiento precoz disminuye la incidencia de complicaciones cardiacas. En conclusion, el diagnostico
diferencial de todo lactante febril menor de 6 meses sin foco aparente debe incluir la Enfermedad de
Kawasaki, asi no cumpla los criterios necesarios.

Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki; Sindrome mucocutaneo linfonodular; Lactante; Fiebre.

Abstract

We present a case of a 2 months old infant with Kawasaki Disease (KD), who had an incomplete clinical
presentation at the onset of the disease, as a final complication dilatation of the coronary arteries. An updated
review of the literature on this pathology is made. Although this disease is rare in this age group, it is important
to think of this disease because early treatment reduces the incidence of cardiac complications. In conclusion,
the differential diagnosis of all febrile infants younger than 6 months with no apparent focus should include
Kawasaki's disease, thus failing to meet the necessary criteria.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki es una vas-
culitis aguda, de etiologia incierta que
ocurre predominantemente en nifios .
Es en la actualidad la primera causa de
enfermedad cardiaca adquirida en nifios
procedentes de paises desarrollados .
Es marcadamente mads prevalente en
Japdn, con una incidencia anual de 112
casos por 100 000 nifios menores de 5
afios; en Latinoamérica, sin embargo,
se desconoce la epidemiologia, carga de
enfermedad, morbimortalidad y aspec-
tos genéticos en nifios de la regién ©. En
nuestro pais el primer caso presentado
fue en noviembre de 1992 en la ciudad
de Trujillo ¥, desde esa fecha la inciden-
cia es de 1,6 casos por afio con tendencia
a aumentar . Castillo ® reportd 13 casos
entre los afios 1993 a 2013 y La Torre®
reporté 17 casos del 2000 al 2007 en
el Instituto Nacional de Salud del Nifio.
Culqui ” reporté 42 casos entre los afios
2000 al 2012 en el Hospital Edgardo Re-
bagliatti Martins y Guillermo Almenara
Yrigoyen. Esta enfermedad es muy poco
frecuente en lactantes menores de 6 me-
ses reportandose una incidencia del 2 al
10% del total de casos en ese grupo eta-
rio ®, con una presentacién clinica por lo
general incompleta o atipica, por lo que
el diagnostico en este tipo de pacientes
constituye un verdadero reto. A esto se
suma una mayor incidencia de compli-
caciones cardiacas y mortalidad debido
a la instauracién tardia del tratamiento.
Es por esto que ante la presentacion de
esta enfermedad en un grupo etario tan
inusual se decidié reportar el caso clinico
y revisar literatura actualizada.

CASO CLINICO

Nifio de 2 meses, sin antecedentes de im-
portancia, con un tiempo de enfermedad
de 6 dias, caracterizado por fiebre, au-
mento de volumen en regién submaxilar
derecha e irritabilidad. Cuatro dias antes
del ingreso, se agrega deposiciones liqui-
das con moco sin sangre (5 cdmaras al
dia), rinorrea y tos. En el examen fisico:
temperatura de 37°C, piel palida, eritema
del area del pafial, se palpa tumoracion
en regién submaxilar derecha de 2 cm
aproximadamente con leve eritema en
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Figura 1. Exantema en torax.

regién central y dolorosa a la palpacion,
irritabilidad. Se inicia cobertura antibid-
tica por sepsis probable con ceftriaxona
y ampicilina. En la analitica sanguinea se
encuentra: hemograma con leucocitosis
17440/mm?3, eosinofilia de 9%, plaquetas
334000/mm?3. Se observa anemia nor-
mocitica (hemoglobina 7,7 g/dL, hema-
tocrito 23%, VCM 85,2 fL, HCM 30 pg).
Examen de orina: proteinas 1+, estereasa
leucocitaria 1+, leucocitos 20-25 x cam-
po. Velocidad de sedimentacién globular
(VSG) 52 mm/h/w, proteina C reactiva
17,85 mg/dl. Se descarta infeccion re-
ciente por citomegalovirus, Epstein Barr
y rubeola. HIV negativo, VDRL negativo,
bilirrubina total 0,15 mg/dL, bilirrubina
indirecta 0,04, proteinas totales 4,8 g/
dL, albumina 2,6 g/dL, TGP 3U/L, TGO 12
U/L. En LCR: leucocitos 151/mm3 mono-
nucleares 100%, citoquimico: proteinas
185 mg/dL, glucosa 30 mg/dL, test de
ADA negativo, ENTHERPEX (HSV-1, HSV-2,
VZV, CMV, EBV, HHV-6, HHV-7, HHV-8, en-
terovirus) negativo. El paciente permane-
ce afebril por 2 dias, luego vuelve a pre-
sentar picos de 38 a 38,5 °C. Cultivo de
LCR, coprocultivo, coprofuncional y he-
mocultivo negativos. Ecografia abdomi-
nal normal, ecograffa de partes blandas:
adenitis cervical a predominio derecho,
no mencionan signos de absesificacion.
En el dia 4 de hospitalizacién se evidencia
rash en muslo derecho y edema en ma-

nosy pies +/+++, persiste irritable y febril.
El dia 6 control de hemoglobina 5,8 g/dL,
hematocrito 18%, se realiza transfusion
de paquete globular. El dia 7 de hospitali-
zacion presenta micropapulas eritemato-
sas en rostro, torax y muslos (Figura 1),
edema persiste en pies, eritema conjun-
tival en ojo derecho. El dia 8 se realiza to-
mografia de craneo de resultado normal
y control de puncién lumbar (leucocitos
11, mononucleares 100%, proteinas 122
y glucosa 32) y se solicita ecocardiogra-
ma. El dia 9 persiste febril, se agrega
descamacioén periungueal y fisuras en la-
bios (Figura 2 y 3); por lo que se decide
el paso de inmunoglobulina. El dia 10 se
realiza la ecocardiografia: dilatacion de
coronaria derecha 6 mm e izquierda 5
mm, dilatacion leve de cavidades izquier-
das, derrame pericardico leve, cpk-mb
12U/L cpk-ck 13U/L. Luego del paso de
inmunoglobulina endovenoso no volvio a
presentar fiebre no rash, niirritabilidad. 5
meses después se realizé una ecocardio-
grafia control, encontrando la coronaria
derecha 2,2 mm e izquierda 3 mm.

Figura 3. Descamacion periungueal en manos.



DISCUSION

La enfermedad de Kawasaki es una vas-
culitis aguda, autolimitada, de etiologia
incierta ¥, es mds comun en invierno,
mas prevalente en varones con una rela-
cion de 1,7:1, y 76% son menores de 5
afios; es muy poco frecuente en lactantes
menores de 6 meses reportandose una
incidencia del 2 al 10% del total de casos
en ese grupo etdreo ©. El porcentaje de
mortalidad es de 0,08% en Japoén, 0,17%
en Estados Unidos; el pico de mortalidad
ocurre entre el dia 15 a 45 de inicio de la
fiebre, generalmente producida por com-
plicaciones cardiacas ®.

La etiologia de la enfermedad de
Kawasaki permanece desconocida, la hi-
pétesis sobre una toxina bacteriana su-
perantigénica ha sido sugerida pero aun
permanece controversial .

El diagnéstico esta basado en la pre-
senciade 5 o mas dias de fiebre, exclusiéon
de otras enfermedades con hallazgos si-
milares y 4 de los 5 criterios siguientes V:

¢ Inyeccion conjuntival bilateral no su-
purada

e Cambios en la mucosa oral: eritema y
sequedad de labios, lengua aframbue-
sada, eritema orofaringeo

e Cambios en las extremidades: erite-
ma palmoplantar, edema indurado o
descamacién periungueal de manos
y/o pies

e Exantema polimorfo

ENFERMEDAD DE KAWASAKI EN UN LACTANTE DE DOS MESES

e Adenopatia cervical > 1,5 cm usual-
mente unilateral

En nuestro paciente, todas las carac-
teristicas clinicas no estuvieron presentes
en un inicio, y al ingreso se enfocé como
un lactante con sepsis probable, la pleo-
citosis y bioquimica del liquido cefalorra-
quideo hizo sospechar una meningitis
bacteriana (Tabla 1). Un factor confusor
en este caso fue que la fiebre en un inicio
fue intermitente, haciendo pensar que la
antibioticoterapia estaba siendo efectiva
parcialmente, pero al tener los cultivos
negativos y la aparicion del rash con des-
camacion periungueal es que se sospe-
ché en Enfermedad de Kawasaki.

Se han reportado casos raros de En-
fermedad de Kawasaki sin fiebre ©, por
lo que en los criterios japoneses la dura-
cion de la fiebre es solo un criterio opcio-
nal 19, Por otro lado, la AHA refiere que
los pacientes con fiebre durante 5 dias
y menos de 4 caracteristicas principales
pueden ser diagnosticados con enferme-
dad de Kawasaki cuando la enfermedad
coronaria se detecta mediante ecocar-
diograffa o angiografia coronaria.

El término “enfermedad de Kawasaki
incompleto” se ha utilizado para descri-
bir a pacientes que no cumplen todos los
criterios de la enfermedad, la prevalen-
cia de presentacién entre los pacientes
con KD es de 15 a 36,2%, siendo relati-
vamente mayor en nifios en los extremos
del espectro de edad (menores de 1 afio
y entre 5 a 9 afios) 9. Debido a que los
lactantes pueden presentarse con fiebre

Tabla 1. Otros hallazgos clinicos y de laboratorio en la Enfermedad de Kawasaki: 0

Hallazgos cardiovasculares: insuficiencia cardiaca congestiva, miocarditis, pericarditis, regurgitacion
valvular, anormalidades de las arterias coronarias, aneurismas de arterias no coronarias de mediano

calibre, fendmeno de Raynaud, gangrena periférica.

Sistema musculo-esquelético: artritis, artralgia.

Tracto gastrointestinal: diarrea, vémito, dolor abdominal, disfuncion hepatica, dilatacién o hidropesia de la

vesicula biliar.

Sistema nervioso central: irritabilidad extrema, meningitis aséptica, pérdida auditiva neurosensorial.

Sistema genitourinario: uretritis, meatitis.

Otros hallazgos: eritema e induracion del sitio de inoculacion del Bacilo Calmette Guerin (BCG), uveitis

anterior, erupcion descamativa en la ingle.

Hallazgos de laboratorio: leucocitosis con neutrofilia y formas inmaduras, elevacion de la VSG, elevacién
de PCR, anemia, alteracion de lipidos plasmaticos, hipoalbuminemia, hiponatremia, trombocitosis, piuria
estéril, elevacion de las transaminasas, elevacion de la gama glutamil transpeptidasa, pleocitosis en

liquido céfalo raguideo, leucocitosis en liquido sinovial
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y muy pocos criterios principales, la reali-
zacion de ecocardiografia debe ser consi-
derada en cualquier infante de 6 meses o
menos con fiebre de 7 o0 mas dias de du-
racion, evidencia laboratorial de inflama-
cién sistémica, y no otra explicacion para
la fiebre @ (Ver Algoritmo). Ninguna otra
caracteristica demografica ademas de la
edad, ha sido descrita para diferenciar la
presentacion completa e incompleta de
esta enfermedad. No se hallaron diferen-
cias significativas en los estudios de la-
boratorio sin embargo se reportd que en
la presentacion incompleta habia bajos
niveles de transaminasas, GGT y menos
frecuencia de hiponatremia y piuria 4.

La mayor mortalidad e incidencia de
lesiones de la arteria coronaria en pa-
cientes con presentacion incompleta de
la enfermedad, como ocurrié en nuestro
caso, podria estar sesgada por el uso de
ecocardiografia en el proceso de diag-
nostico, y al retraso en el tratamiento
debido a las dificultades para definir el
cuadro "2, La mortalidad es del 1 al 2,8%.
Hasta el 10-20 % de los pacientes pade-
cen secuelas, desde una ectasia asinto-
matica hasta el desarrollo de aneurismas
coronarios gigantes con trombosis, infar-
to de miocardio y muerte subita. El pro-
ndstico es peor en lactantes, sobre todo
en los menores de 6 meses, debido a una
mayor incidencia de aneurismas corona-
rios y a una mayor mortalidad, ya que el
diagndstico y el tratamiento suelen de-
morarse 13,

Los pacientes deben ser tratados con
IVIG 2 g/kg dosis Unica, junto con aspiri-
na. Esta terapia debe ser instaurada den-
tro de los primeros 10 dias de la enferme-
dad; aunque su administracion posterior
es recomendada en aquellos que tienen
fiebre persistente sin otra explicacién,
aneurismas e inflamacion sistémica, ma-
nifestada por VSG o PCR elevada ®. En la
fase aguda, aspirina es administrada de
80 a100 mg/kg por dia en 4 dosis, redu-
ciendo la dosis (3 a 5 mg/kg/dia) después
gue el nifio permanece afebril 48 a 72 ho-
ras, manteniéndola entre 6 a 8 semanas,
hasta que el paciente no tiene evidencia
de cambios coronarios. Para los nifios
que desarrollaron alteraciones corona-
rias, la aspirina puede ser dada indefini-
damente.
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‘ Fiebre = 5 dias y 2 6 3 criterios clinicos (a) ‘

} Evaluar caracteristicas del paciente (b) ‘%

Consistente Inconsistente Figbre
con KD con KD persistente
‘ Evaluacién de test laboratoriales ‘ ‘ KD poco probable ‘

P ™~

PCR < 3 mg/Dly
VSG < 40 mm/hr

PCR = 3 mg/Dly
VSG = 40 mm/hr

N T

Seguimiento diario

‘ < 3 criterios laboratoriales (c) ‘

‘ > 3 criterios laboratoriales (c)

T V%

Fiebre continua

Fiebre se resuelve ‘

| Eco |

Tratar y ECO

por 2 dias /\

No se descama

tipica (d)

Descamacion

| Eco- | [ EcO+ > Tawr |

No seguimiento ECO ‘ Fiebre persiste ‘ ‘ Fiebre disminuye ‘

(a) Infantes <6 meses de edad con fiebre de 7 0 més dias, deben someterse a pruebas de laboratorio, y si hay evidencia de inflamacién sistémica,
debe realizarse un ecocardiograma, aun si el lactante no cumple criterios clinicos. (b) Caracteristicas que sugirieran otra enfermedad que no sea
Kawasaki incluyen conjuntivitis exudativa, faringitis exudativa, lesiones intraorales discretas, erupcion ampollosa o vesicular, adenopatias
generalizadas. (c) Albumina plasmética <3 g/dl, anemia parala edad, leucocitosis = 15 000/mm3, plaquetas después de 7 dias = 450 000/mm3,
TGP elevado, leucocitos en orina = 10/HPF (d) La descamacion tipica empieza debajo del lecho ungueal de dedos de las manos y luego de los pies.

KD poco

Repetir ECO probable

Consultar a un
experto en KD

Figura 4. Algoritmo para evaluacién ante sospecha de Enfermedad de Kawasaki atipico o)
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