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Enfermedad de Kawasaki: A proposito de un
caso atipico y con intususcepcion.
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SUMMARY

We present a rare association of atypical Kawasaki disease and intussusception in a three month old male
patient. It all began with high fever and an obstructive intestinal syndrome developed in the second day of
hospitalization, diagnosed as a colo-colonic intussusception. Despite an adecuate postoper ative antibiotic
coverage the high fever continued, which made us pursue a diagnosis of a vasculitis syndrome among other
entities. The echocardiogram showed dilatation of both coronary arteries. The currently accepted clinical
criteria for Kawasaki disease may not always allow its identification in patients who are younger than six
months of age. A diagnosis of Kawasaki disease and an echocar diographic evaluation of the coronary arter-
ies should be considered in young infants with prolongued fever of unkown origin. ( Rev Med Hered 2001; 12:
37-41).
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INTRODUCCION

Presentamos el caso de un paciente varon de tres
meses de edad con enfermedad de Kawasaki atipica e
intususcepcién, lo cual constituye una asociacion
infrecuente. La continuidad de la fiebre a pesar de una
cobertura antibidtica adecuada, la ausencia de otra
sintomatologia y la dilatacion de ambas arterias
coronarias en el ecocardiograma nos llevaron al
diagnostico de enfermedad de Kawasaki atipica.

Enfermedad Actual
A.D.S,, varon de tres meses de edad con fiebre de

36 horasdeevolucion eirritabilidad, pero en buen estado
general. Un diaantes de su ingreso habia concurrido al

Servicio de Emergencia por llanto frecuente y fiebre.
Al dia siguiente acude nuevamente a Emergencia por
fiebre altay ningln otro sintoma. El examen fisico era
normal, no habiendo adenopatias,signos meningeos, ni
hepato o esplenomegalia.

Antecedentesfamiliares: Asmabronquial, diabetes mel-
litus y lupus eritematoso en la rama materna.

Como la fiebre era bastante alta, se hospitaliz6 al
paciente y se inicié tratamiento con ceftriaxona y
gentamicina por via endovenosa.

El hemograma mostré anemia leve, leucocitosis y
trombocitosis (Cuadro N°1). Las transaminasas y €l
examen de orina fueron normales. Los cultivos fueron
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CUADRO N°1
QedoNel
06-Feb0l O7-FebOl 09-Feb0l 11-FebOl 15FebOl
Post-IGG
Hermoglobina 102 99 103 104 130
g/100mi
Hermatocrito 2 283 306 315 302

HematiesXmm3 3790000 3700000 3910000 3890000 4'900,000
Leucocitos X mm3 31,600 14,200 17,700 19,800 10,900

Mielocitos 0 0 0 0 0
Metamielocitos 0 0 0 0 0
Abastonados 1 3 4 3 0
Segmentados 70 59 48 49 39
Linfocitos 23 34 45 40 51
Monocitos 5 2 0 4 2
Eosindfilos 1 2 3 4 7
Basdfilos 0 0 0 0 1
Plaguetas X mm3 897000 569000 538000 530000 697000

negativos.

Al diasiguiente lafiebre sigui6 alta, y se notd cierta
resistenciaalapalpacién del hemiabdomen derecho. El
estudio radiogréafico de abdomen revel 6 obstruccién in-
testinal cuyacausafue unaintususcepcion colo-coldnica
a la altura del angulo esplénico del colon. En el
postoperatorio inmediato se reemplazé la gentamicina
por aztreonam y se agreg6 metronidazol parenteral. Al
segundo dia postoperatorio se notaron |os labios secos
con lesiones costrosas.

El paciente siguio con fiebre alta hasta de 41° C du-

rantelos cinco dias postoperatorios apesar de unabuena
cobertura antibidtica. El ecocardiograma mostro
dilatacion de las arterias coronarias en su trechos
proximales con 3 y 4 mm de diametro ( ver Fotos 1

y2).

El paciente recibi6 ese mismo diainmunoglobulina
endovenosa, 2 gr/Kg de peso, y aspirina80 mg/Kg de
peso a dia por via oral, administrada cada 6 horas y
ranitidina.

La respuesta fue inmediata. Al término de la
administracién delainmunoglobuling, lafiebrebagjoy
¢l paciente permanecié afebril. Ladosisatadeaspirina
se mantuvo durante catorce diasy luego se disminuy6
a5mg/Kga diay permanecerdasi durantetresmeses.

El ecocardiograma efectuado 10 dias después del
primero mostré unareduccion del 50% en €l calibre de
las arterias coronarias.

DISCUSION

Laenfermedad de Kawasaki consiste en unavasculi-
tismultisistémicaaguda, febril y autolimitadaque afecta
casi exclusivamente alos nifios en edad pre-escolar (1).
Esta enfermedad fue descrita originalmente por
Kawasaki enlaliteraturajaponesae afio 1967, alacual
denominé Sindrome Mucocutaneo Linfético
atribuyéndole un curso benigno (2).

La edad pico de presentacion es entre €l primer y

FOTO 1

CORONARIA IZQUIERDA ANTES Y 10DIAS DESPUES
DEL TRATAMIENTO
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segundo afio de vida , con e 80% de los casos en
menores de 4 afos de edad. Los varones son méas
afectados que las mujeres en unaproporcion de1.5a1.
Individuos de raza japonesay coreanatienen un mayor
riesgo deenfermedad (1,3,4). Enlos paisesdesarrollados
la enfermedad de Kawasaki ha reemplazado alafiebre
reumética como la causa méas comin de enfermedad
cardiaca adquirida en pediatria (5).

La enfermedad de Kawasaki es una enfermedad
trifésica de inicio agudo con fiebre alta como primer
signoy unaduracion de 7 a 14 dias. Se acompafia de
inyeccién conjuntival sin secrecién ocular, cambios en
la mucosa oral como eritema de faringe, lengua
aframbuesada, labios fisurados; un edema indurado y
coloracion purplrea de palmas y planta de los pies; un
rash méculo-papular o morbiliforme principalmente en
el tronco, y linfadenopatia cervical con ganglios de
didmetro no mayor de 1.5 cm. Le sigue una fase
subaguda de 25 dias de duracion, durante la cual
desaparecen la fiebre, €l rash y la linfadenopatiay se
agregan descamacion de los dedos, artralgias, artritisy
disfuncion miocardica

Lafase de convalescencia seinicia cuando yano hay
signos clinicos y contindia hasta que la velocidad de
sedimentacién retornaalo normal, usualmente alos 70
dias de iniciadala enfermedad.

Aunqgue los nifios menores de 6 semanas de edad
pueden tener los signos clasicos de la enfermedad, €l
diagndstico en los primeros tres meses de vida es
infrecuente, por presentar ellos manifestaciones leves o
atipicas, con menos signos diagndsticos o sdlo fiebre
y €l hallazgo de anomalias en las arterias coronarias,
como en el caso presente (6,7,8). Esto es lo que
congtituye el Kawasaki atipico.

Estas anormalidades en |as coronarias se comienzan a
visualizar entreel final delaprimerasemanay comienzos
delasegunda. Consisten en dilatacion progresivade las
arterias coronarias, alcanzando mayor incidencia y
severidad al mes de su inicio. En total, un 18 a 25% de
pacientes van a desarrollar estos aneurismas, y 10s
varones menores de 1 afio son los que estén en mayor
riesgo. Otros hallazgos cardiovasculares son: pericarditis
(30%), ritmo de galope, insuficiencia cardiaca (20%),
insuficiencia tricuspidea (30%), insuficiencia mitral
(25%), miocarditis, y blogueo cardiaco de primer grado
(1). Ademés pueden presentar meningitis aséptica,
artralgiasy artritis, distension agudadelavesiculabiliar,
diarrea (25%), hepatopatia (40%), neumonitis , otitis
media, uretritis (60%) (1), anemiahemoaliticaautoinmune
(9), psoriasis (9), hipertensién renovascular (10), coli-
tisizquierda (11) eisquemiaperiféricaseveraresultante

en gangrena (12). Otro signo esel eritemaeinduracion
end sitio deinoculacion del bacilo de Calmette-Guerin
(13).

Los resultados de examenes de laboratorio son una
muestra del grado de imflamacion sistémica:
leucocitosis, algunas veces con desviacion izquierda;
anemia; aumento de la velocidad de sedimentacion;
presencia de proteina C reactiva, de alfa-1-antitripsina
y, también, trombocitosis. Nuestro paciente mostré una
leucocitosis importante, anemiay trombocitosis.

Laintususcepcion es un cuadro bastante infrecuente
en pacientes con Enfermedad de Kawasaki. Solamente
hay un caso descrito en laliteraturaen un bebe de sexo
femenino de 4 meses de edad (14). Esto esdellamar la
atencion, yaque hay casos de intususcepcion descritos
en otros tipos de vasculitis como en la purpura de
Henoch-Schénlein, en e edemahemorragico agudo que
es una forma de vasculitis leucocitocl éstica limitada a
la piel, y en el lupus eritematoso diseminado
(15,16,17,18,19).

En cuanto al tratamiento, la respuesta a la
inmunoglobulina endovenosay aspirinaen altas dosis
es bastante rapida. Dos tercios de los pacientes
permaneceran afebriles y mejorados después de 24
horas de haber completado el tratamiento endovenoso.
El 90% lo estara a las 48 horas. Aquellos que
permanecen con fiebre tienen un alto riesgo de
desarrollar anomalias coronarias (1).

La administracién de inmunoglobulina endovenosa
enlafase agudadelaenfermedad reducelaprevalencia
de dilatacién coronaria a menos del 5% y la de
aneurismas coronarios gigantes a menos del 1% (20).

El prondstico de estaenfermedad empeorasi existen
factores como €l ser de sexo masculino, tener menos
de1 afio de edad, haber tenido fiebre por lo menos 14
dias o recrudecencia de la fiebre, tener una
hemogl obina menor de 10 gm/dl, leucocitosis de més
de 30,000/ mm3, elevacion persistente dela proteinaC
reactivay una velocidad de sedimentacion mayor de
30 mm/hora (Westergren)(21).

La trombocitopenia esta asociada con el desarrollo
de enfermedad coronaria severaeinfarto de miocardio
(22).

En conclusion, la Enfermedad de Kawasaki debe
considerarse siempre en el diagnéstico diferencial de
una fiebre prolongada en nifios. Ocasionalmente la
fiebre puede ser la Ginicamanifestacion delaenfermedad
en pacientes menores de seis meses de edad. En tales
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CORONARIA DERECHA ANTES Y 10 DIASDESPUES
DEL TRATAMIENTO

casos, €l diagndstico se confirma con € hallazgo de
aneurismas coronarios en el ecocardiograma (23).
Seguir exactamente los criterios actualmente aceptados
para diagnosticar la enfermedad de Kawasaki puede
Ilevarnos a ho reconocer sus formas incompletas, con
secuel as potenciales de infarto de miocardioy muerte
subita (8).
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