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RESUMEN

Introduccion: la Enfermedad de Kawasaki (EK) es una
vasculitis que afecta primordialmente a nifios menores
de cinco afios de edad, de etiologia desconocida y
usualmente autolimitada. Existe una alta probabilidad
(25%) de desarrollar como complicacién aneurismas
coronarios. El objetivo del presente estudio es conocer
las caracteristicas clinicas y epidemiol6gicas de
pacientes diagnosticados con Enfermedad de Kawasaki
en el Unico hospital de referencia pediatrica de El
Salvador.

Métodos: revision de expedientes clinicos de 40
pacientes entre Enero 2002 a Julio de 2005. Las
variables estudiadas fueron: sexo, edad, procedencia,
mes del afio, dias de enfermedad al diagnostico,
criterios clinicos, manifestaciones clinicas, hallazgos de
laboratorio y ecocardiograficos como tratamiento
recibido. Se presentan datos en promedio o porcentajes
con tablas o graficos de presentacion.

Resultados: EI 100% de los pacientes es urbano, la
relacion por sexos es de 1.7 varones a 1.3 nifias. La
mayor frecuencia de casos en los meses de invierno
(Julio). De los 40 pacientes, en 39 se constatd exantema
y mucositis, 38 conjuntivitis, 35 con adenopatias, 31 con
cambios distales. No hubo fallecidos.

Conclusidn: la EK es cada vez mas frecuente en el pais,
afecta a nifios menores de 5 afios y mas a los varones;
mas de la mitad de los pacientes presentaron alguna
manifestacion cardiaca. Solo 30 pacientes recibieron
tratamiento con IGIV.

Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki, criterios
clinicos, Aneurisma arterial coronario, Inmunoglobulina

ABSTRACT

Kawasaki Disease (KD) is one of the most frequent
vasculitis in pediatric age in developed countries. The
disease pathogenesis is still unknown. Twenty five
percent of patients develops coronary aneurism. The
objective of the present study is to know the clinical and
epidemiological characteristic of patients with Kawasaki
Disease in the unique hospital of paedriatic reference of
El Salvador.

Methodology: review the clinical files from January
2002 to July 2005. We collect the following data:
gender, age, geographical zone, days to diagnosis,
clinical criteria, other clinical manifestations, laboratory
results and ecographic findings as well as treatment.
Results: we observed from 40 patients: rash and
mucosal changes in 39, conjuntivitis in 38, cervical node
enlargement in 35, and 31 patients with distal changes.
Conclusions: KD is more frecuent in our country. It
affects smaller children of 5 years old, specially in
males. More than fifty percent have cardiac findings and
only 30 patients were treated with IGIV.
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Introduccién

La Enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda
de etiologia desconocida casi exclusiva de la poblacion
pediatrica. Descrita por primera vez en Japon por el Dr.
Tomisaku Kawasaki en el afio de 1967, pero reconocida
posteriormente a nivel mundial tras las publicaciones en
idioma inglés por Mellish y cols. [1].

Es mas frecuente en los paises asiaticos y en Japon hasta
el aflo 2002 se reportan mas de ciento cincuenta mil
casos, con una incidencia de 112 por 100,000 nifios. En
los Estados Unidos es variable debido a las
caracteristicas raciales de su poblacion, teniendo una
incidencia de 32.5 /100,000 en personas descendientes de
razas orientales y en nifios de raza blanca de 9.1/100,000.
En América Latina no hay datos de incidencia y se
reportan pequefias series de casos en México, Barbados,
Jamaica y reportes de casos en otros paises [2 - 5].

En EIl Salvador, si bien la enfermedad es reconocida por
los pediatras, solo existe una publicacion de un caso por
los Doctores Vides Casanova Yy Espinosa a inicios de
1980 (comunicacion personal). En base a lo anterior, el
objetivo de nuestro estudio es conocer las caracteristicas
epidemiolégicas y clinicas de pacientes con diagndstico
de EK que fueron ingresados en el Hospital de nifios
Benjamin Bloom.

Material y Métodos

Se realiz6 una revision retrospectiva de los expedientes
clinicos de 40 pacientes con EK ingresados en el hospital
desde el periodo de Enero de 2002 a Julio de 2005, ambos
inclusive.

Las variables que se revisaron en los expedientes son:
procedencia, edad, sexo, periodo de evolucion vy al
diagnéstico de la enfermedad, periodo del afio a su
presentacion, estancia hospitalaria promedio; ademas se
revis6 de manera cuidadosa la historia clinica, examen
fisico y tratamientos recibidos por el paciente. También
se incluyeron datos de laboratorio como son: hemograma,
conteo de plaquetas, velocidad de sedimentacion globular,
proteina C reactiva, examen general de orina y
transaminasas; Algunas pruebas de gabinete y estudios
complementarios como son: radiografia de torax,
ultrasonido abdominal, electrocardiograma,
ecocardiograma y puncion lumbar (cuando estuvo
indicada). Se solicitd ademas valoracién oftalmica.
Analisis Estadistico: estudio descriptivo, transversal y
retrospectivo. Los resultados se presentan en frecuencias
y porcentajes, asi como tablas y graficas para mejor
comprension de los mismos.

Resultados

Se revisaron 40 expedientes clinicos de pacientes con
EK, de los cuales el 100% eran provenientes de areas
urbanas; en su mayoria correspondieron a pacientes del
municipio de San Salvador (33/40) lo que representa el

83% de la muestra, y los otros 2 departamentos fueron La
Libertad y Santa Ana (Graficol).
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Gréfico 1. Frecuencia de casos EK por departamento

La frecuencia de pacientes / afio se indica en la tabla 1, y
en donde se observa un patron ascendente en el reporte de
casos. La estacion del afio con mayor nimero de casos en
el periodo estudiado es el invierno y un pico entre los
meses frios de Noviembre y Diciembre (Gréfico 2).

En cuanto a los criterios clinicos observamos lo siguiente:
en 39 pacientes presencia de exantema y mucositis. En 38
pacientes se constatd la presencia de conjuntivitis y 35/40
hay identificacion de adenopatias. El criterio menos
frecuente fue los cambios distales de extremidades
descrito en 31 pacientes (Grafico3).

Se observo otras manifestaciones menos frecuentes como
son: ataxia, dolor abdominal, necrosis de pabelldn
auricular, artralgias, artritis, convulsiones, paralisis facial,
uveitis, meningitis aséptica y neumonitis.

Los datos de laboratorio muestran leucocitosis promedio
de 12,954/mm3 ( rango 10,480 — 41,700), con VSG de
40.7 mm/hora (rango de 6 a 130 mm/hora) y la proteina C
reactiva con promedio de 69.8 mg/dl (rango de 4 a 196
mg/dl).

La cifra de plaquetas alcanz6 un maximo de 1 millén 260
mil /mm3 y un minimo de 100,000/mm3, con un
promedio de 733,275 plaguetas/mma3.

Tabla 1. Descripciéon de pacientes por edad, sexo y
dias de enfermedad

Nimero 40 100%
Sexo masculino 22 55%
Sexo femenino 18 45%
Relacion 1.8:1
Edad al diagnostico 2.3 afos
Menor edad 5 meses
Mayor edad 10 afios
Dias diagndstico
<10 dias 22 55%
10 dias 4 10%
>10 dias 13 32.5%
Menor tiempo al dx 4 dias (n=2) 5%
Mayor tiempo al dx 90 dias (n=1) 2.5%
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Frecuencia

Las manifestaciones cardiacas se presentan con mas
frecuencia en el sexo masculino (35%) y de 14 pacientes,
el menor de menor edad, (9meses) que desarrollé
aneurisma. Los demds pacientes son todos mayores de un
afio de edad y en 9 el diagnéstico se realizé después de los
10 dias de evolucién (Tabla 2). En cuanto al tratamiento,
a 30 se les administro terapia con aspirina e
Imunoglobulina intravenosa. Siete pacientes recibieron
solo aspirina y a 2 se les administro Metilprednisolona en
pulsos a 30 mgs/Kg/dia por 3 dias mas aspirina. Un solo
paciente no recibi6 tratamiento y en un caso se necesito
de 2 dosis de IGIV. No fallecid ningln paciente durante
la estancia hospitalaria.

Discusion

EK es una enfermedad casi exclusiva de nifios pero cada
vez se reportan casos de adultos afectados por esta
entidad [6].

La prevalencia de EK en paises industrializados es alta y
la mortalidad es baja. Un 20 a 25% de los pacientes
desarrolla dafio coronario que puede ser permanente
hasta en un 10% de los casos [7].
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Gréfico 2. Casos de EK diagnosticados por mes / afio.

La etiopatogenia es alin desconocida, pero existen algunos
aspectos que sugieren un origen infeccioso 8

1- mayor incidencia en los meses de invierno y primavera.
2- Distribucion geografica en brotes comunitarios.

3- Niflos mayormente afectados son lactantes o pre
escolares.

4. Enfermedad autolimitada.

5- Similitud a otras enfermedades transmisibles.

6- Hallazgos de laboratorio que sugieren proceso
infeccioso.

En El Salvador la enfermedad se observa segun los datos
obtenidos, con mayor frecuencia entre los meses de
invierno y los meses mas frios como Noviembre y
Diciembre.

Se observa un aumento en el nimero de casos por afio
quizds por mayor difusion de la enfermedad en los
médicos residentes de pediatria.

Podemos observar ademas que los lugares con mayor
nimero de casos representan lugares con mayor
aglomeracidn de personas. Por lo que podemos decir que
hay una clara tendencia estacionaria y es mas frecuente en
mayores grupos de poblacién.

La relacién por sexos es usualmente reportada con mayor
nimero de caso para el sexo masculino con una relacion
de 1.3-1.7:1; lo que es casi similar a los se reporta en el
presente estudio de 1.8 varones a 1 nifia.

La clésica enfermedad se presenta con un prédromo
catarral, que hace sea diagnosticada “errébneamente” como
una infeccion de vias aéreas superiores, y por ello un gran
nimero de pacientes son tratados al inicio con
antibidticos, lo que puede crear confusién y generar
sospecha de farmacodermia, pues al poco tiempo de
instaurado este, inicia, por evolucién normal, el cuadro
clinico caracteristico: fiebre, conjuntivitis, exantema,
mucositis y ademas edema distal y adenopatias. Al quinto
dia de este cuadro, usualmente inicia la sospecha de la
enfermedad, ya que no cede la fiebre y no hay respuesta
al uso de antibioticos. Los pardmetros de laboratorio
indican leucocitosis con neutrofilia, elevacion de la
velocidad de sedimentacion globular y positividad de la
proteina C reactiva. Hay cifras plaquetarias normales ya
que estas por lo general elevan su conteo después del
séptimo a décimo dia de enfermedad. Podemos tener
datos de neumonitis, leucocituria y elevacion discreta de
transaminasas. Puede ocurrir dolor abdominal por hidrops
vesical. A nivel cardiaco destaca la taquicardia, precordio
inquieto, trastornos del ritmo hasta galope y soplos, pero
que pueden ademas encontrarse signos de falla cardiaca:
miocarditis, valvulitas, ademas de prolongacion del
intervalo PR o cambios no especificos del segmento ST y
T.

Pueden presentar artralgias, artritis, irritabilidad por
meningitis  aséptica,  parélisis  facial,  sordera
sensorioneural, asi como diarrea, neumonitis, ictericia,
edema testicular, nédulos pulmonares.
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Grafico 3. Frecuencia de criterios clinicos en EK.

Se ha descrito en Japén y de preferencia en los nifios
menores de un afio de edad eritema del sitio de aplicacion
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de la vacuna BCG (en nuestra serie solo es reportado en
un paciente).

Al momento de realizar el diagndstico, se utiliza como
tratamiento la Inmunoglobulina Intravenosa a dosis de
2grs por kilo. Se agrega el uso de aspirina al inicio como
antiinflamatorio y luego al aumentar la cuenta de
plaquetas con dosis antiagregantes, hasta que se normaliza
el conteo entre 4 a 6 semanas después del inicio de la
enfermedad.

Al paciente que no responde a la dosis inicial de
Inmunoglobulina se le considera refractario, y debe
recibir nuevas dosis de esta 0 aln de anticuerpos
inhibidores de factor de necrosis tumoral alfa.
(Infliximab) 9 . Como se mencioné previamente, uno
los pacientes del presente estudio se considero refractario
y requirio de una dosis extra de Inmunoglobulina IV.

Es obligatoria la valoracion por el cardiélogo pediatra,
que debe de realizar el estudio ecocardiografico en busca
de cualquier anomalia estructural, funcion miocardica y
valvular, y debe tratar de identificar cambios que sugieran
inflamacion de vasos coronarios.

Tabla 2. Manifestaciones ecocardiograficas de nifios
con EK

Dias Alteracion
Edad Sexo diaanésti R
iagnostico | ecocardiografica
126m F 10 Insuficiencia
Tricuspidea
32 7m M 30 hirfg
32 10m M 5 Tqe IM leve
3 M 4 hrfgdei
3*4m F 15 Ectasia i
28 M 15 Tq hrfg
28 M 11 Tq
9m F 10 Aneurisma d
18m F 14 hrfg dilat CD
3a F 11 Vasculitis CD
hrfg: hiperrefringencia; CD: coronaria derecha;
IT: insuficiencia tricuspidea; IM: insuficiencia mitral;
Tq: taquicardia; Dilat: dilatacion d e i: (derecha e
izquierda).

Deben de ser evaluados por oftalmoélogo en busca de
uveitis que ocurre hasta en un 87% de los casos (nuestra
serie solo presenta raramente un caso con uveitis) 10

El momento ideal del diagndstico es antes de los 10 dias
de enfermedad, ya que un tiempo mayor aumenta la
probabilidad de dafio coronario. Nuestra valoracion indica
que la mayoria de nuestros pacientes fueron
diagnosticados en los primeros 10 dias de enfermedad,
pero adn asi queda un 35% de casos con diagndstico

posterior a los 10 dias, lo que implica un retardo en el
diagnéstico.

Podemos concluir con el presente estudio, que:

1- La Enfermedad de Kawasaki no es una enfermedad
rara en el pais.

2- Tiene un patrén estacionario definido.

3- Los nifios de areas urbanas sufren mas de esta
enfermedad, probablemente asociado por la cercania al
centro hospitalario.

4- Los varones son afectados con mas frecuencia que las
nifias.

5- Las edades mas frecuentemente afectadas son los nifios
menores de 5 afios de edad.

6- Un importante numero de pacientes tiene
manifestaciones cardiacas.

7- Hay retardo en el diagnostico de la enfermedad.

8- Los datos clinicos menos frecuentes son adenopatias y
uveitis.

Finalmente, se hacen las siguientes recomendaciones:

A- debe la Enfermedad de Kawasaki ser parte de los
programas de estudio de pregrado y post grado
en las diversas facultades de medicina de nuestro
pais. Asi como también, debe darse a conocer a
los médicos que atienden a nifios en los diversos
centros de salud del pais.

B- Ampliar el nimero de la muestra y realizar
estudio de caracter prospectivo que permita
conocer incidencia y prevalencia de dicha
enfermedad en nuestro pais.

C- Identificar diferencias entre los nifios que tienen
dafio cardiaco sobre los que no lo desarrollan.
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