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Resumen

Objetivo: La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis fre-
cuente en la infancia que puede producir aneurismas coronarios.
Con el objetivo de describir las lesiones coronarias tanto en fase
aguda como al afio del diagnostico, realizamos este estudio retros-
pectivo de 30 nifios de 0 a 7 afios con EK atendidos en nuestro
centro, desde enero de 1990 a febrero de 2010.

Resultados: Presentaron afeccion coronaria 7 pacientes. Cuatro de
ellos varones. El 71,4% (n: 5) tenian EK completo. La edad media de
inicio de los sintomas fue de 1,55 afios (rango: 0,083-3). La mayoria
de las lesiones fueron menores tales como la ectasia difusa o el
aneurisma pequefo de ambas coronarias (n: 5). Estables al afio de
seguimiento. Dos varones de 19 dias y 7 meses de edad presentaron
lesiones mayores que correspondieron a los aneurismas multiples y
un aneurisma gigante persistente. La duracion de la fiebre (p=0,04)
y el retraso de aplicacion de la gammaglobulina (p=0,025) pudo
asociarse con afeccion coronaria.

Conclusion: Alto indice de coronariopatias. La mayoria de las lesio-
nes fueron menores tales como las ectasias difusas o los aneuris-
mas pequenos estables al afio de evolucion. Las lesiones mayores
correspondieron a los aneurismas mdltiples y un aneurisma gigante
persistente. La duracion de la fiebre y el retraso en el tratamiento se
asocio con mayor compromiso coronario. Recomendamos al médico
mantener un alto indice de sospecha de esta enfermedad particular-
mente en los nifios menores de un afio de vida.
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Summary

Objective: Kawasaki’s disease (KD) is a systemic vasculitis of child-
hood with a predilection for the coronary arteries. The aim of this
study was to describe the coronary lesions of patients with KD both
in the acute phase and after one year. A retrospective study was per-
formed on 30 children with KD from 0 to 7 years of age treated in our
hospital between January 1990 and February 2010.

Results: Coronary artery disease was recorded in 7 patients. Median
age at diagnosis was 1.55 years (range: 0.083-3).There were four
boys, 71.4% (n: 5), with typical disease. Most injuries were minor,
diffuse ectasia or small aneurysm of both coronary arteries persisted
during follow-up at one year. Two males of 19 days and 7 months of
age developed multiple aneurysms and giant aneurysm respectively.
Duration of fever (p=0.04) and delay of diagnosis and treatment with
intravenous gamma globulin (p=0.025) were associated with coro-
nary disease.

Conclusion: We found a high percentage of coronary artery ab-
normalities. Mainly ectasia and small aneurysms persistent at one
Year of follow. Major lesions were multiple aneurysms and giant
aneurysm that were associated with delayed diagnosis and treat-
ment. We recommend clinicians to mantain high levels of suspicion,
particularly in infants under one year of age.
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Introduccion

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis fre-
cuente en la infancia que puede lesionar las arterias
coronarias originando aneurismas que, en ocasiones, se
complican con trombosis u obstruccién coronaria provo-
cando isquemia miocdrdical?.

Constituye la primera causa de cardiopatia adquirida
en la infancia del adulto joven, desplazando a la Fiebre
Reumdtica en los paises desarrollados?”.

Un diagndstico oportuno y un tratamiento adecua-
do durante la fase aguda de la enfermedad disminuyen
el riesgo de coronariopatia. El uso de gammaglobulina
parenteral en los primeros 10 dias de la enfermedad dis-
minuye este riesgo de un 20% a un 5-2%*>.

El compromiso coronario se presenta con mayor fre-
cuencia en varones, menores de un afio, con periodo de
inflamacién prolongada o recurrencia de la fiebre luego
de un periodo afebril. También suelen hallarse si el pa-
ciente presenta signos de isquemia, afeccién peri-endo o
miocdrdica o descenso del nivel plaquetario, albimina y
hematocrito respecto al nivel inicial®»$%1°,

Es por esto que nos interesa conocer el dafio coronario
provocado por la enfermedad en nuestro centro.

Objetivo

Describir las lesiones coronarias en los pacientes con diag-
néstico de EK.
Evaluar la evolucién de las mismas al afio de enfermedad.
Buscar asociaciones para coronariopatia.

Material y métodos

Se realizé un estudio descriptivo, retrospectivo de los pa-
cientes atendidos en nuestro centro con EK desde enero
de 1990 a febrero de 2010.

Se evaluaron 30 pacientes de 0 a 7 afios.

La EK fue definida por los criterios de la Asociacién
Americana de Cardiologia (AHA)®.

Se considera con EK completa a aquellos pacientes
con fiebre mayor o igual a 5 dias no explicable por otras
causas, y por lo menos 4 de los 5 criterios:

1) Conjuntivitis bilateral no secretora.

2) Cambios en la cavidad oral. Como labios intensa-
mente rojos, secos y resquebrajados (queilitis), o la lengua
roja en frutilla, aframbuesada por hipertrofia de las papi-
las (glositis), y o la faringe congestiva.

3) Exantema polimorfo que involucra el tronco.

4) Cambios en las extremidades como el eritema de
palmas y plantas, edema indurado de manos y pies, o des-
camacién de la piel de las manos, pies y o perineal.

5) Linfadenopatia cervical mayor a 1,5 cm, aguda no
supurativa.
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Se considera con EK incompleta a aquellos con fiebre
de més de 5 dias con menos de 4 criterios y los atipicos con
manifestacién inusual pero con compromiso coronario'.

Se consideré dilatacién coronaria al didmetro mayor
de 3 mm medido por ECO Doppler color, por el mismo
equipo y operador para cada paciente en fase aguda y para
los afectados al afio del diagndstico. Se clasificaron como
ectasia difusa, aneurismas tUnicos o multiples, pequefios
o medianos hasta 8 mm; aneurismas gigantes mayor de 8
mm y las lesiones de estenosis coronaria®.

Las variables analizadas fueron edad, sexo, duracién
de la fiebre, ntimero de criterios de la enfermedad, piuria
abacteriana, diarrea, irritabilidad, artritis o artralgia, au-
mento de enzimas hepdticas, nivel inicial de hemoglobina,
globulos blancos, plaquetas, velocidad de eritrosedimen-
tacién globular y tratamiento adecuado en tiempo y forma
(gammaglobulina endovenosa 400 mg/kg/dosis por 4 dias
o0 2 g/kg/unica dosis més aspirinas 80-100 mg/kg/d antes
de los 10 dias de evolucién de la enfermedad).

En el andlisis estadistico se usé la prueba de Mann-
Whitney o la prueba exacta de Fisher segin corresponda
con el programa SPSS versién 16, considerando el valor p
<0,05 como significativo.

Resultados

De un total de 30 pacientes con EK, 7 de ellos presenta-
ron lesién coronaria. Con una edad media de inicio de los
sintomas de 1,55 afios (rango: 0,083-3), 4 de ellos fueron
varones, el 71,4% (n: 5) tuvieron EK completo.

La Tabla 1 resume las diferencias demograficas y cli-
nicas entre los pacientes con y sin afeccién coronaria. La
Tabla 2 muestra las caracteristicas de quienes tuvieron
afeccién coronaria (ver Tablas).

Los hallazgos ecocardiogrificos mds frecuentes fue-
ron dilataciones o ectasia difusas mayor o igual a 3 mm,
vistas en 5 pacientes tanto en coronaria derecha como en
izquierda, con rangos que oscilaron entre 3,3 mm a 5,5
mm. Estables al afio de seguimiento.

Las lesiones mayores se encontraron en dos varones
de 19 dias y 7 meses de edad. Ambos nifios presentaron
periodo de fiebre prolongada y retardo en la aplicacién de
la terapéutica con gammaglobulina parenteral, la cual se
realizé a los 17 dias de iniciada la fiebre.

El primer caso presenté multiples aneurismas en co-
ronaria derecha, entre 59 mm y 6,7 mm, y dilatacién
uniforme en coronaria izquierda con dos aneurismas:
uno a nivel del ostium de 6 mm y otro en la descendente
anterior de 7 mm (Figura 1). En el control al afio desapare-
cieron los aneurismas de la coronaria derecha.

El segundo caso se observé con aneurisma gigante
mayor a 9 mm en coronaria derecha y aneurismas multi-
ples en coronaria izquierda (Figura 2). Al afio persisti6 el
aneurisma gigante.



Grupo
HALLAZGOS CLINICOS Con lesion Sin coronariopatia
coronaria (A) n=7 (B) n=23
Sexo (% de varones) 4; (57,1%) 10; (43,5%) 0,53
Prom_edio: 1,55 Prom_edio: 2,65
Edad (afios) Moo ™ e | oer
R:(0,083-3) R:(0,063-7,83)
Epoca del afio 3; 42,9% verano 10; 43,5% primavera -
Dias de fiebre Promedio: 10,71 Promedio: 6,74 0,04*
Criterios clinicos (>4) 5; (71,4%) 16; (69,4%) 0,66
Exantema 7; (100%) 21; (91,3%) 0,58
Cambio en extremidades 7; (100%) 23; (100%) -
Compromiso bucal 7; (100%) 23; (100%) -
Inyeccion conjuntival 5; (71,4%) 14; (60,9%) 0,49
Adenomegalia cervical 1; (14,2%) 5; (21,7%) 0,57
Otras manifestaciones
Piuria 3 8 0,51
Atralgia / Artritis 4 3 0,03
Aumento de TGP y TGO 5 7 0,07
Irritabilidad 2 1 0,13
Diarrea 3 3 0,12
VSG>=20 6 19 0,67
Leucocitos > = 10.000 5 17 0,62
AnemiaHb < =10 4 9 0,34
Plaguetas > = 200.000 6 21 0,56
Prueba de Mann-Whitney, el resto de las comparaciones se hizo con la prueba exacta de Fisher.

Tabla 1. Hallazgos clinicos y de laboratorio comparativo entre
pacientes con lesion coronaria y sin coronariopatia.

Dentro del grupo no afectado hubo 3 casos con hipe-
rrefringencia coronaria transitoria.
En nuestra poblacién, la duracién de la fiebre (p=0,04),

la presencia de artritis (p=0,03) y el retardo en la aplica-
ci6én de la gammaglobulina (p=0,025) se asoci6 con mayor
riesgo de lesion.

Discusion

Las vasculitis son un conjunto de enfermedades multi-
sistémicas que comparten la lesién histopatoldgica de la
inflamacién de la pared vascular. La ptrpura de Shonlein
Henoch junto con la EK constituye una de las vasculitis
mis frecuente en pediatria'l.

La EK es una vasculitis sistémica aguda que compro-
mete vasos de mediano calibre, autolimitada, de origen
desconocido, que afecta sobre todo a nifios pequefios,
siendo particularmente grave en los lactantes menores de
un ano'.

Es frecuente en menores de 5 afios. Raramente se pre-
senta en neonatos, adolescentes y adultos®.

El 86% de nuestra poblacién fueron menores de 5
afos, lo llamativo fue el debut de la enfermedad en un va-
rén de 19 dias de vida.

Moruno Tirado describe también un caso en un neo-
nato de 19 dias con afeccién cardiaca muy severa. Hasta
ese momento solo se habfan publicado 10 casos en meno-
res de 30 dias, en su mayoria con presentacién atipica de
dificil diagnéstico y cardiopatias severas'!“.

No encontramos un predominio por sexo ni estacio-
nal. La mayoria de los casos correspondieron a formas
completas de la enfermedad a diferencia de lo que sefialan
otros autores®”®,

Un alto porcentaje de pacientes, 23,3%, tuvieron afec-
cién coronaria.

Observamos que los nifios fueron derivados en forma
tardia por cuadros febriles no resueltos. No recibieron
gammaglobulina o lo hicieron después del décimo dia de
evolucién. Esta tendencia se revierte en los tltimos afios.

Royle y otros® también reportan un alto compro-

Sexo Edad (IVIG < 10 dias) Dias de fiebre Criterios clinicos Afeccion coronaria Evolucion al afo

CD: 3 mm CD: 3 mm
F 3a No 10 5 Cl: 4 mm Cl: 3 mm
CD: 3,9 mm CD: 3 mm
Cl: 4 mm Cl: 4 mm

M 19m No 6 4 CD:am 5,9 mm -7 mm CD: 3 mm
Cl:6 mmy7 mm Cl: 5mm

M 19d No 7 4 CD:3,9 mm CD: 4,7 mm
Cl: 3,8 mm Cl: 4,2 mm

F T4m No 10 4 CD: 3mm CD: 2 mm
Cl: 4,7 mm Cl: 3 mm

F 2a7m No 12 8 CD: a. gigante 9 mm CD:a.7 mm
Cl: aneurismas multiples Cl: 3 mm

M m No 7 4 CD: 4,8 mm CD: 4,8 mm
F 1a10m Si 6 4 Cl: 4,3 mm Cl: 4,3 mm

IVIG: Gammaglobulina endovenosa; CI: Coronaria izquierda, CD: Coronaria derecha; a: Aneurisma; am: Aneurismas multiples.

Tabla 2. Hallazgos en pacientes con afeccion coronaria.
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Figura 1. Ecocardiograma de un varon de 19 dias que muestra
multiples aneurismas en coronaria derecha tipo arrosariadas y
dilatacién uniforme de coronaria izquierda.
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Figura 2. Ecocardiograma de varon de 7 meses. Notese un
aneurisma gigante de mas de 9 mm en coronaria derecha casi del
tamanio de la aorta, la flecha sefiala las lesiones tipo arrosariadas en
coronaria izquierda.

miso coronario vinculado al retardo del diagnéstico y
tratamiento en la poblacién australiana. Muchos nifios
presentaban solo algunos criterios diagndsticos en los pri-
meros dias de la enfermedad y estos se iban agregando en
forma secuencial en el transcurso del tiempo lo que retar-
daba el diagnéstico.

Es posible que otros factores jueguen un rol importan-
te en el desarrollo del aneurisma. Ademis de los Criterios
de Harada*, que sugirié un set de alto riesgo para facilitar
la decisién del uso de gammaglobulina parenteral altas do-
sis, numerosos datos se han relacionado con la aparicién
de aneurisma coronario, la elevacién de la VSG o PCR,
leucocitosis >12.000 ug/l, plaquetas <350.000 ug/l, nive-
les bajos de hemoglobina, hematocrito <35%, albimina
sérica disminuida, elevacién de transaminasas, factor de
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necrosis tumoral alfa o g, interleuquinas 6 y 8, e hipona-
tremia9,10,15,16,17,18.

La ectasia coronaria es la lesién més frecuente vista en
la etapa aguda de la enfermedad que tiende a involucionar
en el transcurso de los primeros afios".

También en nuestros pacientes la mayoria de las le-
siones fueron menores de ectasia difusa o aneurisma
pequefio. Dos pacientes tuvieron lesiones mayores como
los aneurismas multiples o aneurisma gigante.

Alrededor del 1% de los aneurismas pueden llegar a
ser gigantes, lo que complica el pronédstico pudiendo gene-
rar obstruccién, isquemia miocdrdica e incluso rupturas
de las coronarias. Koyanagi y otros' establecieron como
factores de riesgo para aneurisma gigante la elevacién de
la PCR, los bajos niveles de potasio y la edad menor de 12
meses.

Mueller y otros'® en el seguimiento de las lesiones co-
ronarias encontraron que los pacientes con aneurismas de
mis de 5 mm de didmetro detectados en fase aguda de-
sarrollaban una severa estenosis del extremo proximal o
distal, requiriendo una intervencién quirtirgica con una
media de un intervalo de 9,8 afios.

Se reporta que un 50% de las anomalias coronarias
regresan a los 3 afios de seguimiento mientras que los
aneurismas medianos se resuelven dentro de los 2 afios!?!5.

A pesar de la resolucién de las lesiones, el riesgo de
oclusién trombdtica y muerte stbita permanece, ya que
algunos pacientes con una involucidn total de los aneuris-
mas sufrieron alteraciones funcionales y arteriosclerosis
prematura de las arterias previamente comprometidas'.

Las ventajas de este trabajo fue conocer el dafio co-
ronario en nuestra poblacidn, el cual se presenté en su
mayoria en nifios menores vinculados a la duracién de la
fiebre y al retardo en la aplicacién del tratamiento adecua-
do. Pero tiene sus limitaciones al ser retrospectivo y con
un bajo nimero de casos.

Recomendamos al médico mantener un alto indice de
sospecha de esta enfermedad, particularmente en los ni-
flos menores de un afio de vida.

Conclusion

Alto indice de lesiones coronarias en pacientes menores
con periodos de fiebre prolongado y retraso del trata-
miento. La mayoria de ellas ectasias difusas, estables al
afio. Otras aneurismas multiples y gigante persistente.
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