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RESUMEN

Antecedentes: la enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis sistémica, autolimitada
y de etiologia que aun no estd bien esclarecida. No hay una prueba diagnéstica
especifica por lo que se usan criterios clinicos para su diagnéstico.

Caso clinico: A continuacién, se presenta el caso de una paciente de cuatro meses con
una enfermedad de Kawasaki incompleta (EKi) cuyo diagnéstico requirié de una
valoracién clinica y paraclinica integrales, ya que no se cumplieron los criterios de un
caso tipico.

Conclusién: El caso clinico ilustra la importancia del diagnéstico temprano del EKi y
recuerda la gran cantidad de sintomas que pueden acompafar a esta entidad. Se
requiere de un alto nivel de sospecha para hacer un diagnéstico certero lo més pronto
posible.

Incomplete kawasaki disease

ABSTRACT

Background: Kawasaki disease (KD) is a systemic vasculitis, self-limited which etiology is not
well clarified. There is no specific diagnostic test therefore the diagnostic criteria are used.
Case summary: We report a case of a four months’ infant with incomplete Kawasaki disease
(iKD) whose diagnosis required a comprehensive clinical and laboratory evaluation, because
it didn't fulfill criteria of a typical case.

Conclusion: This case illustrates the importance of early diagnosis of KD and shows others
symptoms that could accompany this entity. It requires a high level of suspicion to make an
accurate diagnosis as soon as possible.
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Introduccién

La enfermedad de Kawasaki o sindrome de los ganglios lin-
faticos mucocutaneos es una vasculitis aguda de pequefos y
medianos vasos la cual fue descrita por Tomisaku Kawasaki en
1967 (hace 50 afios), al observarla en 50 pacientes (1-3).

Aunque la etiologia de esta patologia aun es desconocida,
sus caracteristicas clinicas y epidemiolégicas sugieren una eti-
ologia infecciosa, ya que presenta picos estacionales durante
invierno y al inicio de la primavera. Se ha visto relacionada con
virus tales como: coxsackie, parainfluenza, sincitial respirato-
rio, metapneumovirus, chikungunya, y citomegalovirus; super
antigenos bacterianos; respuesta inmune exacerbada y genes
reguladores de las funciones inmunes (4, 5).

Se ha visto una alta prevalencia de esta enfermedad en
Japén y en ninos descendientes de japoneses con una inciden-
cia anual de 112 casos por cada 100000 nifios menores de
cinco afos. En Estados Unidos, la incidencia segun la raza en
americanos de descendencia asiatica o de las islas del pacifico
es de 32.5 casos por 100000 nifilos menores de 5 afios (4). Los
primeros casos de EK en Colombia fueron descritos en los afios
1987 y en 1995 en una mujer de 27 anos y un adolescente de
15 afios (6).

Se presenta con mayor frecuencia en niflos que en nifas
(1.5-1.7:1) (4) y de los seis meses a los cinco afnos, con un pico
de incidencia de los nueve a los once meses (2).

El diagnéstico de esta enfermedad es eminentemente clini-
co y se basa en la historia clinica y los hallazgos al examen
fisico. Se requieren cinco o mas dias de fiebre la cual general-
mente es alta y de dificil control (4). Adicionalmente, el paci-
ente debe tener cuatro de los hallazgos que se encuentran en
la tabla 1 para hablar de una EX tipica (7).

El principal objetivo del tratamiento es evitar la aparicién
de aneurismas de la arteria coronaria, estos se presentan con
mayor frecuencia (20-60%) en pacientes menores de seis meses
(que en la mayoria de los casos no cumplen los criterios clasi-
cos). Es indispensable la administracién de inmunoglobulina,
puesto que reduce la prevalencia de aparicién de aneurismas
de las arterias coronarias y de dilatacién de las mismas (8, 9).

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 4 meses quién fue llevada a consulta
externa por cuadro clinico de cuatro dias de evolucién consis-

tente en varios picos febriles, el mayor cuantificado en 39°C'y
asociado a aparicién de rash generalizado y deposiciones dia-
rreicas con presencia de moco sin sangre (aproximadamente
seis episodios al dia). Se le dio salida con acetaminofén y sales
de rehidratacién oral. Regresé a consultar al servicio de urgen-
cias por persistencia del cuadro clinico; realizaron paraclinicos
que mostraron leve leucocitosis (12940) sin neutrofilia y PCR
elevada; coproscépico que mostré sangre oculta en heces y
uroanalisis no sugestivo de infeccién urinaria. En el sitio de
remision la consideraron una enfermedad diarreica disentéri-
ca e iniciaron manejo con acido nalidixico y fue remitida para
manejo integral.

Al ingreso, la paciente se encontré hemodinamicamente
estable, sin signos de bajo gasto, examen fisico dentro de para-
metros normales, afebril e hidratada; por ende, se decide con-
tinuar con el mismo manejo. Desde el ingreso la paciente pre-
sento picos febriles; al tercer dia, debido a deterioro clinico, se
solicitan nuevos paraclinicos que reportaron leucocitosis en
ascenso, trombocitosis de 1000000. Se considerd una posible
bacteremia, por lo que se le solicité hemo y urocultivos y se
escaloné el manejo a cefalosporina de tercera generacion.

Los hemo y urocultivos fueron negativos, los paraclinicos
de control llaman la atencién por el aumento en la PCR; la
leucocitosis y trombocitosis iban en ascenso (15000 y 1026 000);
tenia aumento de las transaminasas, hipoalbuminemia y leve
hiponatremia. Se descart6 la bacteremia e infeccién de origen
urinario. Sin embargo, desde el ingreso la paciente presentd al
menos un pico febril al dia, por lo que se realiza un interroga-
torio dirigido a la madre quién refiere que ademas del rash, la
paciente presentaba labios fisurados y eritema conjuntival. Por
lo anterior, se consider6 el diagnéstico de enfermedad de
Kawasaki atipica (EKi) y se solicité un ecocardiograma, en el
que se identificé dilatacidén ectédsica de la arteria coronaria
derecha. Con esto se confirmé el cuadro clinico, por ello se
administré inmunoglobulina (2 gr/kg) sin complicaciones y 4ci-
do acetilsalicilico. Se da salida a la paciente por una adecuada
evolucién clinica con prescripcién de acido acetilsalicilico en
dosis antiplaquetarias y cita de control con pediatria.

Discusién

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica,
autolimitada que afecta principalmente a nifios jévenes.
Actualmente la enfermedad de Kawasaki es la principal causa

Tabla 1. Criterios clinicos enfermedad de Kawasaki (7)

Fiebre de més de cinco dias de duracién y cuatro de los siguientes puntos:

1. Cambios en las extremidades (eritema de palmas o plantas, edema de manos y pies, descamacién periungueal de los

dedos)

2. Exantema polimorfo

3. Inyeccién conjuntival (bilateral, sin exudado y afecta la conjuntiva bulbar)

4. Cambios en labios y de la cavidad oral (lengua “aframbuesada”, labios secos y agrietados, con eritema hemorragico)

5. Linfadenopatia cervical (usualmente unilateral, para cumplir con el criterio debe ser al menos un ganglio de més de 1.5

cm de didmetro)
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de enfermedad cardiaca adquirida en la poblacién pediétrica
de los Estados Unidos (10).

Cuando se sospecha una EKi en un nifo de 5 dias o mas y 2
o 3 criterios clinicos o fiebre por mas de 7 dias la Asociacién
Americana del Corazdn, se recomienda realizar PCR o la velo-
cidad de sedimentacién globular si se encuentran > 3mg/dL o
40 mm/hr respectivamente, con tres o mas de los siguientes
hallazgos: anemia, plaquetas > 450000 luego de 7 dias de fie-
bre, albumina < 3 g/dL, ALT elevada, leucocitos > 15000/mm o
en orina > 10 por campo; o si el ecocardiograma fue positivo se
debe tratar al paciente (11).

En nuestro caso clinico llamé la atencién el aumento de los
reactantes de fase aguda (PCR, leucocitosis y trombocitosis),
hipoalbuminemia, anemia y aumento de las transaminasas. E1
cuadro inicialmente parecia una enteritis bacteriana con evo-
lucién térpida que hizo sospechar una bacteremia, con la pos-
terior sospecha diagnoéstica de EKi.

Varios estudios soportan que los pacientes con EK incom-
pleto requieren mas dias de evolucién para llegar a su diagnés-
tico en comparacién con los casos tipicos, de manera que es
importante llegar a un diagnéstico pronto dado su alto poten-
cial de morbimortalidad de etiologia cardiovascular (12). De
igual modo, se recomienda siempre la realizacién de un eco-
cardiograma, teniendo en cuenta que no debe demorar el
comienzo del tratamiento médico si la sospecha clinica es alta
(13).

En adicién, se recomiendan altas dosis de inmunoglobulina
IVIG (2 gr/kgr dentro de 8-12 horas) y 4cido acetilsalicilico (pri-
mero en dosis antipirética y luego antiplaquetaria), dentro de
los diez primeros dias desde la aparicién de la enfermedad y
asi disminuir el riesgo de morbimortalidad (4, 9).

La revisién de este caso resalta que son varios los sintomas
que pueden acompanar una EK, puesto que no necesariamen-
te se cumplen los criterios de un caso tipico y es una presen-
tacién incompleta de esta patologia, lo cual no minimiza las
posibles complicaciones cardiovasculares. Por consiguiente, se
requiere de un alto nivel de sospecha para hacer un diagnés-
tico certero e iniciar un tratamiento lo més pronto posible.
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