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CASO CLINICO

Enfermedad de Kawasaki
en un lactante de dos meses
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Resumen

Summary

La enfermedad de Kawasaki (EK) es un sindrome
vasculitico multisistémico febril agudo, autolimitado,
de etiologia incierta. Se manifiesta frecuentemente en
nifios menores de cinco anos de edad, siendo poco
comun en menores de tres meses. El diagnéstico se
establece a partir de un cuadro clinico compatible,
asociado a alteraciones sugestivas en los examenes
complementarios. El tratamiento consiste en la
administracién de gammaglobulina hiperinmune y
acido acetilsalicilico dentro de los primeros diez dias
del inicio de la sintomatologia.

Se presenta una paciente de dos meses de edad que
cumple todos los criterios diagnésticos de la
enfermedad.El tratamiento se realiza en forma precoz,
siendo su evolucion favorable, sin secuelas
cardiovasculares hasta el momento actual.

Si bien esta enfermedad es poco frecuente, se
destaca la importancia de pensar en ella, aun en
lactantes pequerios, dado que la instauracion
temprana del tratamiento puede disminuir la incidencia

de aneurismas coronarios.
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The Kawasaki disease is a multisystem acute febrile
vasculitis syndrome, self-limited, the etiology
unknown, that appears frequently in children under
five years of age, being less common in infants
younger than 3 months. The diagnostic is set parting
from a compatible clinic chart, associated whit
suggestive alterations in the complementary
examinations.

The treatment consists in the administration of
intravenous immunoglobulin and aspirin within the
10 first days of the start of the sintomatology.

We present a two month old patient that fulfils all the
diagnostic criteria of the disease.The treatment with
intravenous immunoglobulin is carried out very soon,
being its evolution favourable, without
cardiovascular effects so far.Although this disease is
not very frequent, it is important to consider it, even
in infants < 3 months old, given that start of an early
treatment can lessen the incidence of coronary

artery aneurysm.
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Introduccion

La enfermedad de Kawasaki(EK) se caracteriza por
una arteritis necrotizante que afecta en la etapa aguda a
las pequenas arterias y en el estadio subagudo a los va-
sos de mediano calibre. Descripta por primera vez por
el Dr. Tomisaku Kawasaki en el afio 1961, es en la ac-
tualidad la primer causa de enfermedad cardiaca ad-
quirida en nifios procedentes de paises desarrollados
(12 La afectacion coronaria, que ocurre entre 15% y
25% de los pacientes no tratados, deriva en una morta-
lidad del 0,1%, que se eleva a 4% en los lactantes me-
nores de un afio >

En paises asiaticos la incidencia anual es de 40 a 150
casos por 100.000 nifios menores de cinco afios, mien-
tras que en laraza caucasica se observan 6 a 10 casos por
100.000 menores de cinco afios de edad .

La enfermedad se presenta en nifios menores de cua-
tro afios en 80% y en menores de dos afios en 50% 2. Es
poco frecuente en menores de tres meses, constituyendo
1,67% de todos los casos de EK . Sin embargo, se ha
descrito en lactantes pequefios y en neonatos de menos
de dos semanas de vida que s6lo presentaban miocardi-
tis y anormalidades coronarias como Unica forma de
presentacién de la enfermedad **®. El diagnostico se
basa en criterios clinicos que establecido la American
Heart Association (AHA) en 1993 (tabla 1).

La etiologia atin es incierta. Sus caracteristicas clini-
cas y epidemiologicas continiian apoyando la teoria in-
fecciosa, pero hasta el momento los métodos de estudios
mas avanzados no han podido confirmarla.

Objetivo

Comunicar un caso clinico de enfermedad de Kawasaki
en una edad poco habitual de presentacion.

Caso clinico

CG, dos meses y diecisiete dias, sexo femenino, raza
blanca, procedente de Paysand(. Alimentada con pecho
directo exclusivo, con buen crecimiento y desarrollo.
Comienza dos dias antes del ingreso con fiebre hasta
39°C, rinitis y tos catarral. El dia del ingreso agrega le-
siones en piel, dificultad para alimentarse e irritabilidad
. Ingresa al Hospital de Paysandu el 26/1/2002.

Examen fisico al ingreso

Peso 5.200 kg, talla 56 cm, perimetro cefalico 39,5 cm.
Se destaca gran irritabilidad. Febril. En piel se observan
lesiones intensamente eritematosas, maculopapulosas,
generalizadas y confluentes que abarcan la zona peri-
neal. Palidez cutanea mucosa. Abdomen: borde inferior
hepatico a 4 cm del reborde costal. Resto del examen fi-
sico normal.

Tabla 1. Criterios diagndsticos de la enfermedad de
Kawasaki

El diagnostico se considera confirmado cuando a la fiebre de
cinco dias o mas de evolucidn, se asocian cuatro de los cinco
criterios clinicos siguientes y la enfermedad no puede ser
explicada por otra etiologia conocida.

1. Inyeccion conjuntival bulbar sin exudado.

2. Cambios en la mucosa bucal como labios agrietados y rojos,
lengua aframbuesada y faringe eritematosa.

3. Erupcion eritematosa generalizada polimorfa que puede ser
morbiliforme, maculopapular, escarlatiniforme, urticariana o
tipo eritema multiforme.

4. Cambios en las extremidades: induracion y enrojecimiento
de palmas y plantas, descamacion periungueal de los dedos
de manos y pies aproximadamente a las dos semanas de ini-
ciado el cuadro.

5. Adenopatia cervical solitaria mayor de 1,5 cm.

Obtenido de Pediatrics 1999; 104(1).

Examenes complementarios

El hemograma al ingreso mostré una leucocitosis de
28.300 globulos blancos/mm?*; 72% neutréfilos, 3% ca-
yados, 24% linfocitos; hemoglobina 8,8 g/dl; hemato-
crito 26,2% y plaquetas 548.000 elementos/mm’. La
proteina C reactiva fue de 192 mg/dl. El funcional hepa-
tico mostrd la aspartatoaminotransferasa de 78 u/l, la
gamaglutamiltransferasa de 222 u/l y la bilirrubina total
de 4,71 mg%, a predominio de la fraccion conjugada. El
tiempo de protrombina fue de 65%, el KPTT de 31 segy
el fibrindgeno 310 mg%. La radiografia de torax y elec-
trocardiograma fueron normales. El liquido cefalorra-
quideo no mostrd alteraciones en el citoquimico y el
cultivo fue estéril, al igual que los hemocultivos. Los
exudados nasofaringeos para la busqueda de antigenos
virales de adenovirus, influenza y parainfluenza fueron
negativos. El exudado faringeo y el coprocultivo infor-
maron flora normal. La investigacion viral en heces in-
formo rotavirus. La ecografia de abdomen informd he-
patomegalia y dilatacion vesicular.

Evolucion y tratamiento

Al cuarto dia del comienzo de la fiebre, agrega lesiones
en la mucosa oral, con fisuras y sangrado, induracion de
palmas y plantas y deposiciones liquidas.

Al quinto dia se observan fisuras en narinas, conjunti-
vitis bilateral sin exudado y descamacion gruesa en zona
del pafial.

A los seis dias del inicio de la enfermedad se constata
adenopatia cervical de aproximadamente de 2 x 2 cm de
diametro y al séptimo dia se observa descamacion fina
en palmas y plantas.

Con el planteo de enfermedad de Kawasaki, se realiza
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tratamiento con gammaglobulina hiperinmune a los sie-
te dias del inicio de la fiebre.

Discusion

El diagndstico al ingreso fue de infeccion respiratoria
alta con exantema de probable etiologia viral. La persis-
tencia de fiebre elevada de hasta 40°C, la sensacion de
gravedad, la irritabilidad marcada y las alteraciones ob-
servadas en la paraclinica hicieron pensar luego en una
infeccion bacteriana. Esto determiné que luego de reali-
zar los cultivos de sangre y de LCR, se iniciara trata-
miento empirico con antibidticos. Los cultivos negati-
vos y los demas signos clinicos que fueron apareciendo
en la evolucion alejaron posteriormente este planteo. El
diagnostico de enfermedad de Kawasaki se realizé me-
diante la presencia de fiebre y los cinco criterios que es-
tablecio la AHA ©: exantema maculopapular, conjunti-
vitis no purulenta, cambios en los labios y cavidad oral,
induracion o edema de extremidades con descamacion
posterior y adenopatia cervical mayor de 1,5 cm de dia-
metro.

El diagnostico de la enfermedad no es facil de realizar
en lactantes pequefios. A esta edad de la vida la enferme-
dad es poco habitual, lo cual sugiere el rol protector que
cumplen los anticuerpos maternos transferidos pasiva-
mente 41,

Es frecuente que la enfermedad se manifieste de for-
ma “atipica” **, con signos y sintomas no habituales "
(tabla 2) o que se manifieste de forma “incompleta”,
cumpliendo s6lo dos o tres de los cuatro criterios reque-
ridos para realizar el diagnostico @>''"'®). La similitud
entre la EK y otras enfermedades, especialmente las
exantematicas, origina muchas veces confusiones y
errores diagnosticos 4.

No es raro que el nifio con EK presente alteracion del
estado general, un aspecto grave, quejumbroso y con
molestias generalizadas ¥. En los menores de tres me-
ses es comun que se piense, al inicio de la enfermedad,
en una viremia, una encefalitis con miocarditis viral ' o
una infeccién bacteriana ®”, como ocurri6 en este caso.

La fiebre es el primer sintoma, el mas constante y so-
bre el que gira el diagnostico y frecuentemente el pro-
nostico '), El exantema maculopapular, rojo intenso,
tipo urticarial, como se observo en este caso, es la forma
de presentacion més frecuente **'>'®) La erupcion mas
intensa a nivel perineal debe hacer sospechar la enfer-
medad ®'®. Aparece alrededor del tercer dia asociada al
exantema, pero puede ser el signo inicial o predominan-
te. Es caracteristico que experimente descamacion hacia
el quinto dia de la enfermedad, hecho que contrasta con
la descamacion periungueal, que ocurre mas tardiamen-

Tabla 2.Signos y sintomas atipicos en la enfermedad
de Kawasaki

« En la secuencia de aparicion de los signos:
a) Recurrencia de la fiebre y del exantema.
b) EK recurrente.
c) Dermatitis exclusivamente perianal.
d) Uveitis como manifestacion precoz.
e) Supraglotitis como manifestacion precoz.
f) Pancreatitis.
« Signos o complicaciones no habituales:
a) Hidrocele transitorio.
b) Linearojaen lecho ungueal.
¢) Uveitis en ausencia de conjuntivitis.
d) Paralisis facial, hipoacusia neurosensorial.
e) Marcada hepatoesplenomegalia.
f) Sindrome hemolitico urémico.
g) Isquemia periférica severa.
« Signos paradoéjicos:
a) Conjuntivitis supurada.
b) Exantema vesiculopustular (presente en 4% de los casos).
c) Adenitis cervical masiva con celulitis rapidamente progresi-
va.
« Ausencia de signos fundamentales:
a) Fiebre de menos de 5 dias de evolucion.
« Ausencia o atipismo en las alteraciones que se observan en la
paraclinica:
a) Trombocitopenia.
b) Retraso inhabitual de la trombocitosis.
¢) Aumento inusual de la CPK.
d) Aumento de la amilasa sérica con parotiditis y con pancreti-
tis.
« Edad de presentacion:
a) Precoz (0-3 meses).
b) Tardia (adultos).
« Coexistencia con una enfermedad infecciosa: faringitis por
Estreptococo grupo A.

te ">'®_ Este hallazgo, que ocurre en 10% de los casos
13 es de gran valor diagnostico y terapéutico '®).

Lairritabilidad marcada es un sintoma frecuentemen-
te descrito en recién nacidos y lactantes ' **'*'?_ Se pien-
sa que este sintoma esta vinculado, junto a otras altera-
ciones neuroldgicas menos comunes, a una hipoperfu-
sion cerebral transitoria, observada en la etapa aguda de
la enfermedad consecuencia de la propia vasculitis .
Se descartd en este caso una meningitis aséptica, la cual
es a veces (25% casos) reportada en pacientes con EK.
La rinorrea y la tos también estan descriptos @>!!1%29,
En 40% de los casos se puede ver una elevacion leve de
las transaminasas > y en algunos casos una hiperbili-
rrubinemia obstructiva '), siendo la ictericia poco fre-
cuente V. Un hallazgo poco habitual es la dilatacién o
hidropesia de la vesicula biliar %' que se diagnosti-
¢6 por una ecografia abdominal realizada a los seis dias
del inicio de la enfermedad.

La diarrea, observada a los doce horas de su ingreso,
es otra de las manifestaciones clinicas descritas **'**%.
Sin embargo, el hallazgo de un rotavirus en las materias



206 « Enfermedad de Kawasaki en un lactante de dos meses

fecales nos hizo pensar que éste era el causante de la dia-
rrea. Desconocemos la probable relacion entre este
agente infeccioso y la EK. Multiples virus, incluyendo
el rotavirus, han sido implicados con la enfermedad. El
amplio espectro de agentes encontrados y la falla en de-
mostrar a un Unico virus relacionado a la EK, sugiere
que estos son probablemente virus fortuitos que pueden
jugarun rol adyuvante en la patogénesis de la EK !**".

Se considera improbable el diagnostico de EK si lue-
go de siete dias de la enfermedad no existen ciertas alte-
raciones en la paraclinica, como leucocitosis elevada -
que puede llegar a reacciones leucemoides como se ob-
servo en este caso, con cifras que alcanzaron hasta
35.000 leucocitos mm® al noveno dia de la enfermedad;
aumento de los reactantes de fase aguda '**? y trombo-
citosis. Esta es mas frecuente de ver durante la etapa
subaguda de la enfermedad, pero puede aparecer en la
fase aguda "', como sucedi6 en este caso.

En la paciente se realizo el tratamiento recomendado
antes de los diez dias del inicio de la enfermedad con
gammaglobulina hiperinmune a una dosis unicade 2 g
por kilo de peso . Se inici6 4cido acetilsalicili-
co(AAS) a 100 mg por kilo de peso a los once dias del
comienzo de la enfermedad. La gammaglobulina actua-
ria neutralizando los anticuerpos, bloqueando los recep-
tores Fc de las inmunoglobulinas y favoreciendo el clea-
rence de citoquinas . Con el tratamiento asociado se
ha demostrado la disminucion de la duracion de la fie-
bre, la normalizacion de los reactantes de la fase aguda y
la mejoria de la funcion miocardica ). Previene las re-
currencias y disminuye la incidencia de aneurismas co-
ronarios de 20% a 3-5% ">, Las recomendaciones te-
rapéuticas se muestran en la tabla 3 “*. Los menores de
seis meses son los que, con mayor frecuencia, desarro-
llan anomalias coronarias sin cumplir todos los criterios
diagnoésticos V. El riesgo aumenta en las formas las for-
mas “atipicas” o “incompletas” de la enfermedad *'?.
Debido a esto, se recomienda realizar un ecocardiogra-
ma al momento del diagnostico, otro luego de las cuatro
a seis semanas y un tercero entre los seis meses a un afio
del comienzo de la enfermedad. Estudios adicionales es-
tarian justificados si las anormalidades coronarias estan
presentes en alguno de ellos '**. La evolucion de la pa-
ciente desde el punto de vista cardiologico fue normal.
El primer ecocardiograma realizado a los quince dias del
comienzo de la enfermedad mostré una comunicacion
interauricular pequefia tipo ostium secundum sin reper-
cusion hemodindmica y los siguientes realizados al mes
y a los seis meses fueron normales. La fiebre persistio
cuatro dias, luego de realizada la gammaglobulina, lo
cual podria ser debido a la demora en iniciar el AAS. El
AAS se mantuvo luego, por dos meses a dosis antigre-
gante, sin complicaciones. La mucositis y la irritabilidad

Tabla 3.Recomendaciones terapéuticas para la
enfermedad de Kawasaki

« Fase aguda (antes de los 10 dias del inicio de los sintomas)

o Gamaglobulina endovenosa a 2 mg/k en dosis tnica +
aspirina 80-100 mg/kg/dia (hasta aproximadamente el dia 14
de la enfermedad).

o Retratamiento de la enfermedad resistente a la
gamaglobulina endovenosa.

o Gamaglobulina a 2 g/kg en tnica dosis + aspirina a dosis que
alcancen niveles séricos de 20 a 30 mg/dl.

o Tratamiento de la enfermedad progresiva o persistente

o Metilprednisolona endovenosa a 30 mg/kg/dia por 1 a 3 dias.

« Fase de convalescencia: aspirina a dosis de 3-5 mg/kg/dia.

o Con arterias coronarias normales: por 8 semanas.

o Con arterias coronarias patoldgicas: indefinadamente.

Obtenido de Wright DA. J Pediatric 1996; 128: 146-9.

fueron cediendo hasta desaparecer hacia el 11° dia del
inicio de la enfermedad. Aproximadamente al mes del
diagnostico se observaron trastornos troficos del lecho
ungueal de manos y pies, que comenzaron con lineas
transversales y que luego determinaron la pérdida total
de las ufias. Pensamos que éstas alteraciones se debieron
alas lineas de Beau, descriptas a las siete a ocho semanas
del comienzo de la enfermedad ~'#!1¢19),

Consideramos interesante este caso por lo inusual de
la edad y forma de presentacion, cumpliendo con todos
los criterios clinicos requeridos.

Concluimos que si bien existen multiples etiologias
que inicialmente se presentan con exantema y fiebre, es
importante que el pediatra conozca y piense en la EK. Se
debe sospechar la enfermedad frente a un exantema con
fiebre; un eritema del paiial intenso, de aparicion brusca,
que se acompaiie de fiebre; un exantema con leucocito-
sis aumentada y desviacion a izquierda; un exantema es-
carlatiniforme en un menor de tres afios acompafiado de
conjuntivitis, y de un sarampion que no tose '
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