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INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki ( sindrome
linfonodular mucocutaneo) es una vas-
culitis generalizada de pequefios y me-
dianos vasos, de etiologia no bien defi-
nida, cuya importancia reside en que
durante la fase aguda puede producir
aneurismas arteriales, valvulitis y mio-
carditis.

EPIDEMIOLOGIA

Es la primera causa de cardiopatia ad-
quirida en nifios en paises desarrollados.
La incidencia es muy variable segln la
geografia; en Japon es de 90 casos por
cada 100000 nifios menores de 5 afos.
En EEUU la incidencia oscila sin em-
bargo entre el 6 y el 15 por 100000.
Asimismo, en EEUU hay un claro pre-
dominio de la raza asiatica sobre la cau-
casica y la raza afroamericana.

También es predominante en varones;
1.4-1.

Por edades; el 80% de los casos se da en
nifilos menores de 8 afios y méas de la
mitad en menores de 5.

ETIOLOGIA

Aln es desconocida, si bien los datos
clinicos y epidemioldgicos sugieren
fuertemente la etiologia infecciosa:
Predominio en invierno y primavera.
Han sido descritos bien documentados
diversos brotes de la enfermedad, prin-
cipalmente en Japon.

En diversos estudios se ha relacionado
con la infeccion por Parvovirus B19, re-
trovirus, Epstein Barr, Herpes, Chlami-
dia pneumoniae, Mycoplasma..., si bien
no hay datos suficientes para eviden-
ciarlo.

También ha sido relacionado con los
sindromes del shock toxico estafilococi-
Co Yy estreptococico, con los que tiene
algunos puntos en comun en la clinica 'y
en su patogenia.

Se piensa que la enfermedad de Kawa-
saki esta mediada por superantigenos,
produciéndose la activacién del sistema
inmune y aumento de citoquinas circu-
lantes.

CLINICA

Para el diagndstico de la enfermedad de
Kawasaki “clasica”, tenemos los si-
guientes criterios diagndsticos:

1) Fiebre al menos cinco dias.

Al menos cuatro de los siguientes
hallazgos:

2) Inyeccion conjuntival bilateral
no exudativa.

Boca y faringe eritematosas,
lengua aframbuesada, labios ro-
jos y fisurados.

Rash generalizado polimorfico,
confluyente no vesiculoso.
Induracién de manos y pies con
eritema de palmas y plantas,
descamacion periungueal. Sur-
cos transversos en ufias de los
dedos.

3)

4)

5)
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6) Adenopatias cervicales no supu-
rativas, al menos un ganglio su-
perior a 1.5 cm de didmetro.

Si estos criterios no se cumplen tal y
como hemos indicado, y se demuestran
aneurismas coronarios por eco 0 COoro-
nariografia, hablamos entonces de Ka-
wasaki atipico. Algunos autores distin-
guen el Kawasaki incompleto, que es
cuando s6lo se cumplen parte de los cri-
terios, no hay afectacion cardiaca, pero
la sospecha clinica continta siendo en-
fermedad de Kawasaki.

Otros hallazgos que podemos encontrar
en la clinica son irritabilidad, dolor ab-
dominal, nauseas y vomitos. También
puede cursar con uretritis con piuria es-
téril (70%), disfuncion hepatica leve
(40%), artralgias y artritis (10-20%),
meningitis aséptica (25 %).

El porcentaje de afectacion coronaria en
nifios no tratados asciende al 20%. Los
pacientes con mayor riesgo de desarro-
llar aneurismas coronarios son los me-
nores de un afio y mayores de ocho,
aquellos con fiebre méas de 10 dias, y en
los que persiste la sintomatologia y las
alteraciones analiticas a pesar de trata-
miento con inmunoglobulinas. Estos
aneurismas aparecen tipicamente entre
la primera y la cuarta semana del inicio
de los sintomas. También se puede
acompariar de aneurismas de grandes
arterias ( iliaca, femoral, renal), y de
carditis; miopericarditis, con insuficien-
cia cardiaca (<5%), derrame pericardico
( 20-40%), regurgitacion mitral y aorti-
ca. La carditis generalmente se resuelve
al ceder la fiebre.

En aquellos pacientes con ectasia o leve
dilatacion coronaria, las dimensiones de
las coronarias, generalmente vuelven a
la normalidad tras 6 — 8 semanas del
inicio de los sintomas.

El 50 % de los aneurismas coronarios
no gigantes pueden regresar a su diame-
tro habitual en uno o dos afos, pero este
proceso se puede ver acompafiado de
aparicion de estenosis en estas arterias,
por fibrosis de la pared del vaso.

La tasa de mortalidad es menor al
0.01%, y es debida a la aparicion de un
infarto agudo de miocardio, resultado de
la oclusion coronaria por trombosis 0
por estenosis progresiva de las mismas.

TEST DIAGNOSTICOS

En la fase aguda se puede encontrar
leucocitosis mayor de 20 mil; Proteina
C reactiva positiva, VSG elevada (>100
mm 1° h.); plaquetas inicialmente nor-
males, elevandose en la 2% semana a
mas de 500 mil /mcl; elevacion de tran-
saminasas; piuria estéril con ligera pro-
teinuria.

Cultivos negativos.

Ecocardiograma y angiografias; ver en
seguimiento a largo plazo.

TRATAMIENTO

El tratamiento va dirigido en la fase
aguda a reducir los procesos inflamato-
rios del miocardio y las arterias corona-
rias. Una vez pasada esta fase, el objeti-
vo es reducir el riesgo de trombosis co-
ronaria.

El paciente debe guardar reposo absolu-
to en cama durante la fase aguda.
ASPIRINA. La dosis inicial es de 80-
100 mg /k /d, en cuatro dosis, hasta cua-
tro dias posteriores a la desaparicion de
la fiebre, en que se reduce la dosis a 3-5
mg/k/d.

IMNUNOGLOBULINAS 1V. Se ad-
ministrara a razén de 2 g / k, en dosis
Unica, lentamente ( duracion de la infu-
sion 10-12 horas). Debe ser administra-
da de forma precoz, pues su eficacia es
dudosa si se realiza tras el décimo dia
desde la aparicidn de los sintomas.
Aquellos pacientes que no mejoren o
recaigan, recibiran una nueva dosis de
inmunoglobulinas. Aun esta por aclarar
si los corticoides y la ciclosporina A
van a formar parte de la terapéutica de
estos pacientes.



Protocolos Diagndsticos y Terapéuticos en Cardiologia Pediatrica

Capitulo 23

Un tratamiento correcto en la fase agu-
da, reduce la tasa de afectacion cardiaca
de un 20% a menos de un 5%.

SEGUIMIENTO CARDIOLOGICO
A LARGO PLAZO

Pruebas diagndsticas

Electrocardiograma

Ha de realizarse de manera rutinaria pa-
ra descartar isquemia miocéardica, aun-
gue también podemos encontrarnos pro-
longacion de intervalos PR y QT, dis-
minucion de voltaje de los complejos
QRS y arritmias de diverso tipo.

Ecocardiografia

Es la primera prueba cardioldgica a rea-
lizar para el seguimiento de las arterias
coronarias. Sin embargo, es limitada en
ciertos aspectos, pues en ocasiones es
complicado observar la trombosis o las
estenosis de éstas.

La primera ecografia se debe realizar en
el momento del diagndstico de sospecha
de enfermedad de Kawasaki. Este pri-
mer examen ha de ser completo, con es-
pecial énfasis en la anatomia coronaria,
funcién ventricular, funcién valvular y
pericardio (descartar derrame). Las co-
ronarias han de intentar ser visualizadas
en paraesternal eje largo y corto, en
proyeccion de cuatro y dos camaras.
Debe realizarse con el transductor que
utilice mayores frecuencias, y han de
medirse los diametros internos de éstas.
En esta primera ecografia es frecuente
tener que sedar al paciente con hidrato
de cloral u otros hipnoticos de accion
corta, pues los pacientes suelen ser ni-
fios pequefios, que en la fase aguda se
encuentran con fiebre y con irritabilidad
importante.

Debemos testar la presencia 0 no de
aneurismas coronarios y en caso de que
existan, su ndmero, situacion. Morfolo-
gia: saculares (igual diametro axial y

lateral) o fusiformes. Segun su tamario,
los clasificamos en pequefios (menos de
5 mm), medianos (5-8) o grandes (ma-
yores de 8 mm).

Si la arteria coronaria no tiene aneuris-
mas, pero su diametro es mayor que el
normal, se describe como ectasica.

Pruebas de estrés miocardico

Pueden realizarse tanto pruebas de es-
trés con ejercicio fisico o farmacoldgi-
cas. Estas ultimas son preferibles en ni-
fios pequefios. Normalmente se utiliza
dipiridamol, adenosina o dobutamina.

Si solamente se examina la isquemia
durante el estrés mediante monitoriza-
cion de ECG, la sensibilidad y especifi-
cidad no son muy altas, pero combinado
con radionuclidos de captacion miocar-
dica y/o ecocardiografia durante el es-
trés y posterior, éstas mejoran significa-
tivamente.

Coronariografia

Define con exactitud aneurismas, este-
nosis, trombosis con oclusion de la cir-
culacién, circulacion colateral.

Su limitacion se encuentra en que solo
aprecia la luz intracoronaria y no la pa-
red, por lo que puede no detectar cam-
bios proliferativos y fibrosis de la mis-
ma.

Antes de realizarse debe valorarse el
cociente riesgo-beneficio.

Manejo vy estratificacion del riesgo

Como ya se ha indicado previamente, la
primera ecocargiografia se debe realizar
en cuanto se sospeche que el paciente
presenta la enfermedad. El segundo
examen ha de ser realizado a los 14 dias
del inicio de los sintomas, pues algunas
de las alteraciones de las coronarias
pueden aparecer en tan corto plazo.

Una tercera ecografia se realizara a las
6- 8 semanas desde el inicio de la en-
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fermedad, cuando los signos y sintomas
de inflamacion han remitido.

Y en los pacientes sin afectacion coro-
naria, con ectasia coronaria 0 con un
unico aneurisma pequefio, la repetire-
mos a los 6- 12 meses del inicio de los
sintomas. Cuando el nifio no presenta
afectacion coronaria pasado un afio de
la enfermedad, no hay ningun beneficio
en seguir haciéndole controles. Si bien
presentara ectasia coronaria, debera ser
seguido cada 3 afios con ecocardiogra-
fia.

Si el paciente presentara estenosis o
trombosis coronaria, las revisiones se
haran periodicamente y segln si el pa-
ciente presente clinica, habiendo que
realizar ecocardiograma Yy electrocar-
diograma. Si la clinica o estas pruebas
sugieren isquemia miocéardica, deberan
realizarse pruebas de estrés miocérdico
0 coronariografia.

Estratificacion del riesgo

Nivel 1: Pacientes sin afectacion coro-
naria.

No precisan antiplaquetarios tras 8 se-
manas del inicio de los sintomas.
Tampoco precisan restriccion de activi-
dad fisica tras esas 8 semanas.

No esta indicado seguimiento cardiold-
gico una vez pasado un afio de la en-
fermedad.

Nivel 2: Pacientes con ectasia coronaria
transitoria (desaparece tras la fase agu-
da).

No precisan antiplaquetarios tras 8 se-
manas del inicio de los sintomas.
Tampoco precisan restriccion de activi-
dad fisica tras esas 8 semanas.

No esta indicado seguimiento cardiol6-
gico una vez pasado un afio de la en-
fermedad. Sin embargo, algunos cardio-
logos consideran necesaria su revision
cada 3 afios.

Nivel 3: Pacientes con un aneurisma
pequefio 0 mediano aislado.

El tratamiento con aspirina a 3-5 mg/ k /
dia debe ser continuado a largo plazo.

Para prevenir el sindrome de Reye, si el
paciente presentara exposicion a varice-
la o influenza, sera sustituida por dipiri-
damol (2-3 mg/ k, dos o tres veces dia-
rias). Se recomienda vacunar contra la
gripe.

No precisan restriccion de actividad fi-
sica tras 8 semanas del inicio de los sin-
tomas, si bien las pruebas de estrés mio-
cardico pueden ser utiles para valorarlo.
La realizacion de deportes de competi-
cién de contacto y con duros entrena-
mientos, debe ser desaconsejada.
Seguimientos anuales por el cardidlogo,
con ecocardiograma y electrocardio-
grama. Por encima de los 10 afios de
edad se recomiendan realizar test de es-
trés miocardico.

La coronariografia solo esta indicada si
estos test son positivos o si el ecocar-
diograma sugiere una estenosis signifi-
cativa en la arteria coronaria.

Nivel 4: Pacientes con al menos un
aneurisma grande o varios pequefios o
medianos.

El tratamiento con aspirina a 3-5 mg/ k /
dia debe ser continuado a largo plazo,
con o sin anticoagulantes orales para
mantener un INR entre 2-3.

La actividad fisica no debe ser restrin-
gida, pero en mayores de 10 afios hay
que realizar anualmente pruebas de per-
fusion miocérdica. La realizacion de
deportes de competicion de contacto y
con duros entrenamientos, debe ser des-
aconsejada. También se desaconseja el
ejercicio fisico isométrico.
Seguimientos anuales por el cardidlogo,
con ecocardiograma, electrocardiogra-
ma Yy radiografia de térax. Algunos au-
tores prefieren hacer electrocardiogra-
mas cada 6 meses.

Esta indicada la realizacion anual de test
de perfusion miocéardica en mayores de
10 afios. Si fuera necesario, en menores
de 10 afios se pueden realizar pruebas
de estres miocardico con farmacos.
Coronariografia: Esta indicada si estos
test son positivos o si se sospechara una
obstruccion coronaria subclinica por
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distintos sintomas, como el dolor toraci-
co atipico.

Nivel 5: Pacientes con obstruccion co-
ronaria confirmada con coronariografia.
El tratamiento con aspirina a 3-5 mg/ k /
dia debe ser continuado a largo plazo,
con 0 sin anticoagulantes orales para
mantener un INR entre 2-3. Antagonis-
tas del calcio deben ser considerados
para reducir el consumo de oxigeno
miocardico.

Las recomendaciones de ejercicio fisico
no competitivo de baja 0 moderada in-
tensidad deben ser guiadas por los test
de estrés miocardico. La realizacion de
deportes de competicion de contacto y
con duros entrenamientos, debe ser des-
aconsejada. También se desaconseja el
ejercicio fisico isométrico.

Evaluacién cardioldgica con ecocardio-
grama Yy electrocardiograma deben ser
semestrales. Holter anual para detectar
arritmias malignas. Esté indicada la rea-
lizacion anual de test de perfusion mio-
cardica en mayores de 10 afios. Si fuera

necesario, en menores de 10 afios se
pueden realizar pruebas de estrés mio-
cardico con farmacos.

La coronariografia estd indicada para
contemplar indicacién quirurgica de by-
pass aortocoronario o de angioplastia
percutanea.

Tratamiento fibrinolitico

Se aconseja en aquellos pacientes que
presenten un infarto agudo de miocar-
dio.

Revascularizacion quirdrgica

Presenta limitaciones en pacientes me-
nores de 5 afios, pues los bypass de ve-
na safena tienen malos resultados a me-
dio plazo y los de arteria mamaria son
técnicamente dificiles de realizar en es-
tas edades. En pacientes mayores de es-
ta edad los bypass con mamaria interna
y arteria gastroepiploica han presentado
mejores resultados que con safenas.

Nivel 1 Nivel 2 Nivel 3 Nivel 4 Nivel 5
Antiagregantes
plaquetarios a lar-| No No Si Siylo Siylo
go plazo anticoagulantes | anticoagulantes
Actividad  fisica | No restriccion | No restriccion | Restringir de- | Restringir de- | Valorar ejerci-
recomendada porte de con-|porte de con-|cio leve 0 mo-
tacto y entre- |tacto y entre- |derado segun
namiento duro | namiento duro. | test de estrés.
Realizar test de
estrés.
Seguimiento car-|No indicado | Cada tres afios. | Anual. Semestral. Semestral.
diolégico pasado el afio.
Coronariografia Noindicada. |Noindicada. |Sdlo indicada |Indicada si los|Indicada para
selectiva si los test de|test de estrés|valorar posibi-

estrés son po-
sitivos.

son positivos y
si  hay sospe-
cha clinica o
subclinica de
isquemia.

lidades
péuticas

tera-
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